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Kurzfassung

Bei der Osophagusatresie handelt es sich um ein kongenitales Krankheitsbild, bei
dem es wahrend der frihen Embryonalentwicklung zu einer Fehlentwicklung und
somit zu einer Unterbrechung der Speiserohre kommt.

Generell ist eines von 2500-4000 Neugeborenen betroffen, bei der Mehrheit der
Falle liegt zusatzlich eine 6sophagotracheale Fistel vor.

Es wird eine multifaktorielle Atiopathogenese vermutet, die exakten Ursachen der
Malformation konnten jedoch noch nicht vollstandig geklart werden.

Die Diagnostik der Osophagusatresie kann mittels Bildgebung pranatal erfolgen,
zu einer sicheren Diagnosestellung kommt es jedoch erst postnatal mit Hilfe einer
Sondierung. Aul3erdem kann beim Neugeborenen eine typische Symptomatik
beobachtet werden, die unter anderem Husten, blasige Speichelbildung, Dyspnoe,
Aspiration und Zyanose beinhaltet. Eine schnellstmogliche Versorgung an einem
kinderchirurgischen Zentrum ist von grof3er Wichtigkeit, um die Betroffenen rasch
operativ therapieren zu kénnen. Die Korrektur der Osophagusatresie kann mittels
verschiedener Operationstechniken erfolgen. Sowohl postoperativ als auch
langerfristig sollte eine multidisziplinare Versorgung der Patienten und
Patientinnen angestrebt werden, um spatere Komplikationen frihzeitig zu

behandeln und im besten Fall zu verhindern.

Zielsetzung:

Intention dieser Diplomarbeit ist es, anhand der zur Verflugung stehenden Literatur
einen kompakten und dem aktuellen Wissensstand entsprechenden Uberblick
zum Thema Osophagusatresie zu prasentieren. Dabei sollen Informationen zu
Epidemiologie, Atiologie, Klassifikation, Diagnostik, Prognose, Therapie und

Komplikationen gesammelt und ausfuhrlich erlautert werden.

Material und Methoden:

Im Rahmen dieser Diplomarbeit wurde eine systematische und detaillierte
Literaturrecherche durchgefuhrt. Als Grundlage dieser Recherche wurden

medizinische Fachbulcher, sowie Publikationen und Studien aus medizinischen



Datenbanken herangezogen. Die Literatur betreffend Anatomie und
Klassifikationen wurde teilweise bereits vor Jahrzehnten veroffentlicht und ist nach
wie vor gultig, wahrend vor allem Publikationen Gber neue operative Methoden

und Komplikationen erst kurzlich veroffentlicht wurden.

Ergebnisse:

Der Fokus dieser Arbeit liegt darauf, einen geordneten und aktuellen Uberblick
zum Thema Osophagusatresie zu erhalten. Dabei steht im Vordergrund, dass sich
die kongenitale Fehlbildung von einem Todesurteil in eine gut therapierbare
Erkrankung mit einem positiven Outcome uUber 90% entwickelt hat. Daher ist es
von immer grof3erer Bedeutung geworden, die bestmaogliche Therapie fur den
jeweiligen Fall zu wahlen, um die Komplikationsrate moglichste gering zu halten

und die Prognose und Lebensqualitat fur die Betroffenen zu verbessern.

Diskussion:

Trotz verbesserter therapeutischer Moglichkeiten leiden Betroffene der
Osophagusatresie auch in inrem spateren Leben haufig an
Langzeitkomplikationen. Diese umfassen die gastroosophageale Refluxkrankheit,
die Tracheomalazie, sowie Motilitatstorungen und mukosale Schadigungen der
Speiserdhre. Aulderdem treten postoperativ oft respiratorische Komplikationen auf,
wozu rezidivierende pulmonale und bronchiale Infekte, Aspirationen, sowie
Dysphagie zahlen. Daher ist eine kontinuierliche Nachsorge bis ins
Erwachsenenalter von grof3er Bedeutung. Diese multidisziplinare Versorgung soll
dazu beitragen, die Betroffenen vor Komplikationen zu bewahren,
beziehungsweise diese adaquat zu behandeln. Daruber hinaus kann mit Hilfe von

Langzeitkontrollen die aktuelle Datenlage zu dieser Thematik verbessert werden.



Abstract

The esophageal atresia is a congenital disease which leads to an interruption of
the esophageus during the early embryonic development.

Generally, one in 2500-4000 newborns is affected, most cases suffer from an
additional esophagotracheal fistula.

A multifactorial etiopathogenesis is suspected, but the exact cause of the
malformation has not been fully clarified yet.

Esophageal atresia can be diagnosed prenatally using sonographic imaging, even
though a definite diagnosis can only be made postnatally by using a gastric tube.
In addition, typical symptoms can be observed in newborns, which include cough,
vesicular salivation, dyspnea, aspiration and cyanosis. Providing care as quickly
as possible at a pediatric surgery center is of great importance in order to provide
a rapid surgical treatment for the patients. Esophageal atresia can be treated and
corrected using various surgical techniques. Multidisciplinary care for patients
should be offered postoperatively and in the longer term as well to be able to treat

or prevent later complications at an early stage.

Intention:

The intention of this thesis is to present a compact overview of the topic
‘esophageal atresia” based on the available literature and in accordance with the
current state of knowledge. Information on epidemiology, etiology, classification,
diagnostics, prognosis, therapy and complications should be collected and

explained in detail.

Material and methods:

As part of this thesis, a systematic and detailed literature research was carried out.
Medical books as well as publications and studies from medical databases were
used as the basis for this research. Some of the literature regarding anatomy and
classifications was published decades ago and is still valid, while publications on

new surgical methods and complications have recently been published.



Results:

The focus of this work is to provide a current overview of the esophageal atresia. It
shows that the congenital malformation has developed from a deathly disease into
a well treatable disease with a positive outcome of over 90%. Therefore it has
become increasingly important to choose the best possible therapy for each case
in order to keep the complication rate as low as possible and to improve the

prognosis and quality of life for those affected.

Discussion:

Despite improved therapeutic options, those affected by esophageal atresia often
suffer from long-term complications in their later life. These include
gastroesophageal reflux disease, tracheomalacia, as well as motility disorders and
mucosal damage of the esophagus. In addition, respiratory complications often
occur postoperatively, including recurrent pulmonary and bronchial infections,
aspiration, and dysphagia. Therefore, continuous follow-up care into adulthood is
of great importance. This multidisciplinary care is intended to help and protect the
patients from complications and to treat them adequately. In addition, the current

data situation on this topic can be improved with the help of long-term controls.
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Die Osophagusatresie

1. Einleitung

Bei der Osophagusatresie handelt es sich um eine kongenitale Fehlbildung mit
Kontinuitatsunterbrechung des Osophagus, die meist von dsophagotrachealen
Fisteln begleitet wird. Die Erkrankung betrifft 1 : 2500-4000 Neugeborene und geht
auch haufig mit weiteren angeborenen Fehlbildungen einher. Eine genauere
Klassifikation der Atresie erfolgt je nach Lokalisation der Atresie, Abstand des
proximalen und distalen Osophagusstumpfes und Vorliegen einer
0sophagotrachealen Fistel. Eine rasche Diagnostik ist von groRer Bedeutung, um
weitere Komplikationen zu vermeiden. Die Diagnostik kann pranatal erfolgen, es
kann jedoch erst postnatal zu einer eindeutigen Diagnosesicherung kommen.
AnschlieRend wird das Neugeborene stabilisiert und es muss eine frihzeitige
operative Therapie angestrebt werden, um Spatfolgen so gut wie mdglich zu
verhindern. Je nach Form der Atresie konnen unterschiedliche chirurgische
Sanierungsverfahren angewendet werden, um die Osophagusatresie zu
korrigieren. Im Rahmen dieser Diplomarbeit werden das Krankheitsbild der
Osophagusatresie, sowie die assoziierten Malformationen, die Prognose, Therapie

und die Komplikationen prasentiert.

1.1. Allgemeine Anatomie des Osophagus

Der Osophagus ist ein muskular-elastisches Hohlorgan, das den obersten
Abschnitt des Rumpfdarmes darstellt und den Transport der Nahrung vom
Pharynx bis in den Magen sicherstellt.

Er weist beim Erwachsenen eine durchschnittliche Lange von 23-27 cm auf und ist

je nach Verlauf 1,4-2 cm weit.

Projiziert man den Osophagus auf den knéchernen Thorax, liegt er etwas rechts

der Medianlinie, da er von der links liegenden Aorta verschoben wird. Etwas
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unterhalb des Proc. Xiphoideus sterni erfolgt der Durchtritt durch das Zwerchfell.

(1)

1.1.1. Verlauf und Lagebeziehungen des Osophagus

Der Osophagus verlauft beginnend vom unteren Rand des laryngealen
Ringknorpels auf Hohe von CVI-CVII, dieser Ubergang stellt den oberen
Osophagussphinkter bzw. den Osophagusmund dar. Die Schilddriise stellt eine
beidseitige Begrenzung des oberen Teils der Speiserdhre dar. Anschlie3end zieht
der Osophagus in den Thorax, wobei er ventral von der Trachea und dorsal von
der Wirbelsaule begrenzt wird.

Auf der H6he THIV lagert sich linksseitig des Osophagus die Aorta an, wodurch es
vor allem in unteren Bereich zu einer leichten Rechtsverschiebung der
Speiserohre kommt. Der weitere Verlauf erfolgt durch das hintere Mediastinum,
welches den Raum innerhalb der Brusthdhle zwischen der Hinterwand des
Herzens und der Vorderseite der Brustwirbelsaule darstellt und neben dem
Osophagus auch die A. thoracica, die V. azygos, die V. hemiazygos, die Nn. vagi,
den Truncus sympathicus und den Ductus thoracicus beinhaltet.

In diesem Bereich befindet sich auf der linken Seite des Osophagus gelegen die
Aorta, rechtsseitig der rechte Lungenfligel, ventral der linke Herzvorhof und dorsal

die Brustwirbelsaule. (1-3)

Auf der Hhe von THX zieht der Osophagus gemeinsam mit den Trunci vagales
des N. vagus durch den Hiatus oesophageus des Zwerchfells, im Anschluss
verlauft er entlang des linken Leberlappens weiter kaudalwarts und mundet auf
Hohe von THXI in den Magen, wobei sich an diesem Ubergang die Pars cardiaca
befindet. (1-3)
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Abb. 1: Lage des Osophagus. (70)

1.1.2. Abschnitte, Krimmungen und Engstellen des Osophagus

Der Osophagus des Erwachsenen kann lagebedingt in drei charakteristische
Abschnitte unterteilt werden und weist wahrend seines Verlaufs physiologische

Krimmungen sowie typische Engstellen auf.

Die drei Abschnitte der Speiserohre werden als Pars cervicalis, Pars thoracica und

Pars abdominalis bezeichnet.

1.1.2.1 Pars cervicalis

Die Pars cervicalis stellt den Halsteil des Osophagus dar, hat eine Lange von ca.

8cm und liegt direkt an der ventralen Halswirbelsaule an. Dieser Abschnitt verlau

ft

vom Unterrand des Ringknorpels bis zur oberen Thoraxapertur und kann auf CVI-

TH1 projiziert werden. (1,2)
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1.1.2.2 Pars thoracica

Die Pars thoracica stellt den Brustteil des Osophagus dar und bildet mit einer
Lange von ca. 16cm den langsten Teil der Speiserdhre. Dieser Abschnitt beginnt
beim Ubertritt in die Brusthéhle auf TH1, verlauft anschlieRend im Mediastinum
superius und im Mediastinum posterius und reicht bis zum Durchtritt durch das
Zwerchfell auf der HOhe THX. (1,2)

1.1.2.3 Pars abdominalis

Die Pars abdominalis wird auch als Bauchteil des Osophagus bezeichnet und
stellt mit einer Lange von 1-3cm den kurzesten Abschnitt dar. Er verlauft
intraperitoneal vom Zwerchfelldurchtritt des Osophagus bis zu seiner Mindung in
die Kardia des Magens. Der Winkel, in dem die Einmiindung des Osophagus in
die Kardia erfolgt, wird als His-Winkel bezeichnet. Die Pars abdominalis ist in
Ruhe verschlossen und 6ffnet sich lediglich wahrend des Schluckaktes. (1,2)

)
{
| Pars cervicalis

i“ L Pars thoracica
\ [1 Pars abdominalis

Abb. 2: Abschnitte des Osophagus. (71)
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1.1.2.4 Krummungen

Wahrend seines Verlaufs weist die Speiserdhre typische Krimmungen auf. In der
Frontalebene sind die Pars cervicalis sowie die Pars abdominalis leicht links von
der Medianebene gelegen, im Gegensatz dazu liegt die Pars thoracica aufgrund
der links von ihr verlaufenden Aorta rechtsseitig der Medianebene.

In der Sagittalebene ist der Osophagus leicht konkav nach ventral gebogen, da er

sich am Verlauf der Wirbelsaule orientiert. (1,2)

1.1.2.5 Engstellen

Des Weiteren kénnen drei charakteristische Engstellen des Osophagus
beschrieben werden. Diese haben nicht nur eine anatomische Bedeutung,
sondern sind vor allem fur die Klinik relevant, da man bei endoskopischen
Untersuchungen die Engstellen mit Vorsicht passieren muss. Aulerdem kommt es
beim Verschlucken von Gegenstanden praferenziell bei den genannten Engen zu

einem Steckenbleiben.

1.1.2.5.1 Constrictio pharyngooesophagealis

Die erste Engstelle wird als Constrictio pharyngooesophagealis bzw. als obere
Osophagusenge bezeichnet und stellt den Osophagusmund der Pars cervicalis
dar. Sie befindet sich auf Hohe des Ringknorpels bzw. auf Hohe CVI-CVII und
wird ausgehend von der Zahnreihe nach 14-16cm erreicht. Diese Stelle ist mit
einem Innendurchmesser von 14mm die engste Stelle des Osophagus und wird
durch einen zirkularen Sphinktermuskel verschlossen. Die zirkularen
Muskelfasern, die den oberen Osophagussphinkter bilden, entstammen
hauptsachlich der Pars cricopharyngea des M. constrictor pharyngis inferior. Ein
submukoser Venenplexus sorgt an dieser Engstelle fur einen zusatzlichen
Verschluss, der den Durchtritt von Gasen verhindert. Beim Reflux wird dieser
Verschluss hérbar gedffnet. In Ruhe ist die Osophagusenge zu einem

quergestellten Spalt geschlossen. (1-3)
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1.1.2.5.2 Constrictio partis thoracicae

Die mittlere Enge des Osophagus wird als Constrictio partis thoracicae bezeichnet
und stellt den Teil der Speiserdhre dar, an dem sie vom Arcus aortae und dem
linken Hauptbronchus eingedruckt wird. Aufgrund dessen wird diese Engstelle
auch Aortenenge genannt. Sie befindet sich 25-27cm ab der Zahnreihe und ca.
10cm kaudal der oberen Enge auf Hohe THIV und weist eine maximale Weite von

14mm auf. (1-3)

1.1.2.5.3 Constrictio diaphragmatica

Die untere Enge des Osophagus wird als Constrictio phrenica bzw. als Constrictio
diaphragmatica bezeichnet und befindet sich im Bereich Hiatus oesophageus des
Diaphragmas, kurz bevor der Osophagus in den Magen einmiindet. An dieser

Stelle ist der Osophagus elastisch durch das Ligamentum phrenicooesophageale
fixiert. Die Engstelle befindet sich 40cm ab der Zahnreihe auf der Hohe THX-THXI

und weist ebenfalls eine Weite von 14mm auf. (1-3)

P ‘ . Obere Oesophagusenge
C6-C7 /

Th3-Tha . Mittlere Oesophagusenge

Th10-Th11 W"\ ‘-- /-:_-—-' . Untere Oesophagusenge
A

Abb. 3: Osophagusengen (72)
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1.2. Wandaufbau des Osophagus

1.2.1 Histologischer Aufbau

Der Osophagus weist einen fiir den Verdauungstrankt charakteristischen
vierschichtigen Wandaufbau auf, aufgrund der mechanischen Belastung bestehen

allerdings einige Besonderheiten.

1.2.1.1 Tunica mucosa

Die innerste und somit luminale Wandschicht des Osophagus ist die Tunica
mucosa. Sie ist aufgrund der starken mechanischen Belastung von
mehrschichtigem unverhornten Plattenepithel ausgekleidet, da dieses einen guten
Schutz gegenuber Speisestucken bildet. Um die mechanische Stabilitat zu
erhohen, ist das Epithel durch Bindegewebspapillen mit der darunterliegenden
Lamina propria verzahnt. In der subepithelialen Lamina propria liegen vorwiegend
im unteren Abschnitt der Venenplexus sowie vereinzelte Schleimdrusen, die
Kardiadriisen des Magens sind und somit kardialen Osophagusdriisen
entsprechen. Der Venenplexus bilden aul3erdem einen Verschlussmechanismus
des unteren Osophagussphinkters. In der zellreichen Lamina propria befinden sich
terminale BlutgefalRverzweigungen sowie Nervenfasern und vereinzelte
Lymphfollikel.

Zwischen Lamina Propria und Tela submucosa befindet sich die Lamina
muscularis mucosae, die vorwiegend aus langsgerichteter glatter Muskulatur
besteht. (1,5-7)

1.2.1.2 Tela submucosa
Darauf folgt die dicke Tela submucosa, die zahlreiche Glandulae osophageae

beinhaltet. Diese mukdsen Drisen sondern ein schleimiges Sekret ab, das das

Weitergleiten des Nahrungsbreies fordert. AuRerdem befindet sich der Plexus
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submucosus in dieser Bindegewebsschicht. Er ist Teil des enterischen
Nervensystems und wird auch als Meissner-Plexus bezeichnet. Des Weiteren

enthalt die Tela submucosa einen ausgedehnten Venenplexus. (1,5-7)

1.2.1.3 Tunica muscularis

Die anschliefende Tunica muscularis kann in ein innenliegendes Stratum circulare
und ein aulRenliegendes Stratum longitudinale gegliedert werden. Zwischen diesen
beiden Schichten befindet sich der Plexus myentericus, der Teil des enterischen
Nervensystems ist und auch Auerbach-Plexus genannt wird.

Die Tunica muscularis sorgt fir die Peristaltik des Osophagus. Je nach Abschnitt
der Speiserohre enthalt diese glatte bzw. quergestreifte Muskulatur. Im oberen
Drittel des Osophagus findet sich quergestreifte Muskulatur, wahrend im unteren
Osophagusdrittel ausschlieRlich glatte Muskulatur vorhanden ist. Lediglich im
mittleren Osophagusdrittel befinden sich sowohl glatte als auch quergestreifte
Muskulatur. (1,5-7)

1.2.1.4 Tunica adventitia

Die duBerste Wandschicht des Osophagus wird als Tunica adventitia bezeichnet
und verbindet als bindegewebige Schicht den Osophagus mit dem Mediastinum
und der dorsalen Trachealwand. In dieser Schicht verlaufen versorgende Gefale
des Osophagus sowie Nervenfaserbiindel und LymphgefaRe. Durch die
bindegewebige Struktur wird aul3erdem eine maoglichst grolRe Beweglichkeit
wahrend des Schluckvorgangs gewahrleistet. Des Weiteren strahlen auch
verschiedene glatte Muskelfasern in die Tunica adventitia ein. Der letzte Abschnitt
des Osophagus wird jedoch aufgrund seiner intraperitonealen Lage nicht von einer

Tunica adventitia sondern von einer Tunica serosa umgeben. (1,5-7)
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Abb. 4: Histologischer Wandaufbau des Osophagus. (74)

1.2.2. Muskularer Aufbau

Die Muskulatur des Osophagus liegt wie bereits beschrieben zwischen der Tela
subserosa und der Tunica adventitia und besteht aus einer zirkularen und einer
longitudinalen Schicht und sorgt fir peristaltische Bewegungen magenwarts. Die
Muskulatur ist am Osophaguseingang mit der Muskulatur des Pharynx verbunden.
Es bestehen jedoch konstruktionsbedingte Schwachstellen in der
Osophagusmuskulatur, wodurch es zur Ausbildung von 6sophagealen Divertikel
kommen kann. Oberhalb der Zwerchfellpassage kann es zu epiphrenischen oder
parahiatalen Divertikel kommen. In diesem Fall handelt es sich um sogenannte
unechte Divertikel, das bedeutet, dass die Mukosa und die Submukosa bei
erhohtem Druck nach aul3en gedrickt werden. Haufig befindet sich auch Divertikel
im Killian Dreieck. Dabei handelt es sich um eine muskelschwache Stelle
zwischen Hypopharynx und Osophagus, an der sich ein sogenannter Zenker
Divertikel ausbilden kann, der jedoch lokalisationsbedingt ein
Hypopharynxdivertikel ist. Kommt es unabhangig von den genannten
Schwachstellen zu einer Ausstllpung aller Wandschichten, spricht man von einem
echten Divertikel bzw. von einem Traktionsdivertikel. Diese treten oft als Folge von

Entziindungen auf. (1,2)
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1.3. Gefaldversorgung und Innervation

1.3.1. Arterielle Versorgung

Je nach Abschnitt des Osophagus wird dieser durch unterschiedliche arterielle

Ursprungsgefalde versorgt.

Die Rami oesophageales, die die Pars cervicalis versorgen, entspringen meist aus
der A. thyroidea inferior. Die Versorgung kann ebenfalls durch direkte Aste aus

dem Truncus thyrocervicalis erfolgen.

Die Pars thoracica stellt das grof3te arterielle und vendse 6sophageale
Stromgebiet dar und wird durch die Rami oesophageales aus der Aorta thoracica

und den rechten Arteriae intercostales versorgt.

Die Pars abdominalis durch die Rami oesophageales aus der A. gastrica sinistra

versorgt. (1-3)

1.3.2. Venoser Abfluss

Der abflieRenden Gefale werden als Venae oesophageales bezeichnet und

geben das Blut je nach Abschnitt an andere abfuhrende Gefalle weiter.

Im obersten Abschnitt erfolgt der Abfluss Uber die V. thyroidea inferior oder Uber
die V. brachiocephalica sinistra, danach kommt es zum Fluss in die V. cava

superior.

Im mittleren Abschnitt flie3t das Blut in der V. azygos oder der V. hemiazygos ab,

danach fliel3t es ebenfalls weiter in die V. cava superior.

Im unteren Abschnitt wird der Abfluss von der V. gastrica sinistra GUbernommen. In

weiterer Folge flie3t das Blut weiter in de V. portae hepatis, wobei es durch
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Zirkulationsstorungen des Blutes zu portokavalen Anastomosen kommen kann.
Infolgedessen kann es zu einer Stauung in den Venae osophageales kommen,
was zur Entstehung von Osophagusvarizen fihren kann. (1-3)

Rr. o hageales —= :
e | A. thyroidea inferior
Wv. oesophageales —

a— Truncus thyrocervicalis

X /)
V.thyroidea inferior — g
V. brachiocephalica

sinistra

— Rr.oesophageales

— V. oesophageales

— Aorta thoracica

Rr. oesophageales
i— V. oesophageales

— V. gastrica sinistra

— A.gastrica sinistra

Abb. 5: Blutversorgung des Osophagus. (76)

1.3.3. Lymphabfluss

Der Lymphabfluss erfolgt je nach Abschnitt des Osophagus in unterschiedliche

Lymphknoten.

In der Pars cervicalis fliet die Lymphe in die Nodi lymphoidei cervicales profundi

ab.

Die Lymphe aus der Pars thoracica fliel3t in die Nodi lymphoidei paratracheales,

die Nodi lymphoidei tracheobronchiales superiores und inferiores sowie in die Nodi

lymphoidei juxtaoesophageales.

In der Pars abdominalis wird der Abfluss Uber die Nodi lymphoidei gastrici sinistri

gewabhrleistet. (1-3)
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1.3.4. Innervation

Der Osophagus wird vom enterischen Nervensystem innerviert und besitzt somit
ein autonom funktionierendes Nervensystem. Es koordiniert den Schluckakt und
die Tatigkeit wird von Sympathikus und Parasympathikus modifiziert.

Die sympathische Innervation erfolgt durch das Ganglion stellatum und die
Ganglia thoracica II-V, bei Aktivierung erfolgt eine Verminderung der Peristaltik
und eine verminderte Sekretion der 6sophagealen Drusen.

Die parasympathische Innervation erfolgt im oberen Anteil des Osophagus durch
den N. laryngeus recurrens. Unterhalb der Bifurcatio tracheae vereinigen sich der
linke und der rechte N. vagus und bilden den Plexus oesophageus, der die Trunci

vagales ausbildet und somit den unteren Teil des Osophagus innerviert.
Die sensible Innervation des Osophagus wird vom N. Vagus ibernommen.

Das enterische Nervensystem wird vom Plexus myentericus und vom Plexus

submucosus ausgebildet. (1-3)

dexter

= @— P = ﬁ Qesophagus
/ Nervus vagus Nervus vagus
7 dexter sinister
Nervus vagus ——————» jﬁ# \ 4

Nervus vagus —km
sini )] 4 K
sinister -/
BoNAr q,'
vl
| .
|
'\ F— Plexus oesophageus

mit Truncus vagalis

/ N )
— anterior
T—r— |
o
A \ iy

Plexus oesophageus —
mit Truncus vagalis
posterior

Abb. 6: Innervation des Osophagus. (75)
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1.4 Funktion des Osophagus:

1.4.1 Schluckakt und Peristaltik

Der Schluckakt erfolgt im Rahmen der oropharyngealen Nahrungs und
Fliissigkeitsaufnahme und wird im Osophagus fortgesetzt, der den Pharynx mit
dem Magen verbindet. Die Fortsetzung des Nahrungsmitteltransportes im
Osophagus wird daher als 6sophageale Phase bezeichnet.

Je nachdem, ob es sich um flissige oder feste Bestandteile handelt, kommt es zu

unterschiedlichen Passagemechanismen im Osophagus.

Der Transport von Flussigkeiten erfolgt im sogenannten Spritzschluck, in diesem
Fall kommt es zu keiner ausgepragten Peristaltik und die Flussigkeiten werden
durch die Stempelwirkung der Zunge und des Mundbodens bei sekundenlang
geoffnetem oberen und unteren Osophagussphinkter direkt in den Magen

transportiert.

Handelt es sich um feste Nahrungsbestandteile, l1auft der Transportvorgang aktiv
und koordinierter ab. Die Steuerung der Osophagusmotorik wird hierbei von dem
intramuralen autonomen Nervensystem ubernommen, wobei vorwiegend der
Plexus myentericus und der N. vagus eine Rolle spielen. Zuerst wird die Offnung
der oberen Osophagussphinkters durch den N. Vagus eingeleitet. Durch den
Schluckakt kommt es zu einer Offnung und Dehnung des oberen
Osophagussphikters, wodurch die Ausbreitung von Peristaltikwellen initiiert wird,

die sich kaudal zum unteren Osophagussphinkter ausbreiten.

Die durch den Schluckakt ausgelosten Kontraktionswellen werden als primare
Osophagusperistaltik bezeichnet, da diese zentral programmiert sind und
reflexartig ablaufen. Der Schluckreflex wird im Schluckzentrum ausgel6st, welches
im kaudalen Hirnstamm lokalisiert ist. Daraufhin initiiert der N. vagus die primaren

Peristaltikwellen im oberen Osophagus. Diese verlaufen aufgrund des hohen
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Anteils an quergestreifter Muskulatur mit hoherer Geschwindigkeit als im unteren
Bereich des Osophagus, welcher glatte Muskulatur besitzt. Zusatzlich entstehen
aufgrund der lokalen mechanischen Dehnung der Osophaguswand durch den
Nahrungsbolus die sekundaren Peristaltikwellen. Bei deren Entstehung ist vor
allem der Plexus myentericus beteiligt. Die sekundare Peristaltik halt bis zum
Eintritt des Nahrungsbolus in den Magen an, die Passage in der Speiserohre

nimmt in der Regel zwischen 5 und 25 Sekunden in Anspruch. (1,8)

1.4.2 Refluxverhinderung

Der Verschluss des kaudalen Osophagus mit der Kardia des Magens wird als
unterer Osophagussphinkter bezeichnet und ist ein funktioneller Sphinkter. Die
Funktion wird vor allem durch den spiralférmigen Verlauf der Muskulatur
gewabhrleistet. Die spiralig angeordneten Muskelzuge strahlen am kaudalen
Osophagusende schraubenférmig ein und erzeugen einen sogenannten
Wringmechanismus. Es entsteht eine elastische Langsverspannung, die das
Osophaguslumen verschlie3t. Zusatzlich sorgt der Druckgradient zwischen
Brustraum und Bauchraum fiir den Verschluss des unteren Osophagussphinkters,
dieser ist starker bei Inspiration. Auch der Einmiindungswinkel des Osophagus in
die Kardia, der beim Erwachsenen ca. 65° betragt und als His-Winkel bezeichnet
wird, verhindert einen Reflux von Magenflussigkeit in die Speiserohre. AulRerdem
tragen der Venenplexus, der Zwingeneffekt des Zwerchfellschenkels und die
elastische Fixierung des Osophagus durch das Ligamentum

phrenicooesophageale zum Verschluss zwischen Speiserohre und Magen bei.

Im Falle einer Insuffizienz des unteren Osophagussphinkters kommt es zu einem
Ruckfluss von Magensaft in die Speiserdhre, diese Pathologie wird als Reflux

bezeichnet. Aufgrund der Magensaure kann es bei anhaltendem Reflux zu einer
Refluxdsophagitis kommen, die bei Betroffenen zu retrosternalen, postprandialen

und vorwiegend lageabhangigen Schmerzen fuhrt. (2,8)
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1.5. Embryologie

1.5.1. Entwicklung des Verdauungssystems

Im Laufe der Embryonalentwicklung kommt es ab der 5. Entwicklungswoche zur
Differenzierung der einzelnen Bestandteile des Verdauungssystems aus dem
Magen-Darm-Kanal. Der Magen-Darm-Kanal reicht von der Rachenmembran bis
zur Kloakenmembran und kann in Vorder-, Mittel-, und Enddarm gegliedert
werden. Das Epithel sowie das Parenchym der Verdauungsdrisen werden aus
dem Entoderm gebildet, das Bindegewebe, der Peritonealiberzug und die
Muskulatur entsteht aus dem Mesoderm.

Anfangs liegt kranial der Vorderdarm und kaudal der Enddarm, der Mitteldarm ist
noch mit dem Dottersack verbunden.

AnschlieRend kommt es in den Abschnitten zu der Entwicklung der ausgereiften
Bestandteile des Gastrointestinaltraktes.

Aus dem Vorderdarm entstehen Osophagus, Trachea, Pharynx und die
Lungenknospen.

Aus dem Mitteldarm entwickeln sich das distale Duodenum, Jejunum und lleum,
Z6kum und Appendix sowie das Colon ascendens und das proximale Colon
transversum. Der Enddarm wird in das distale Colon transversum, das Colon

descendens, das Sigmoideum und das Rektum differenziert. (9-11)
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Abb. 7: Entwicklung des Verdauungssystems. (77)

1.5.2. Entwicklung des Osophagus

Die Entstehung des Osophagus beginnt in der 3. - 4. Entwicklungswoche und geht
vom ventralen Vorderdarm aus. Zunachst kommt es zu einem Wachstum der
Lungenknospe nach ventral und kaudal, wobei sich die tracheodsophageale
Furche bildet. Der ventrale Abschnitt bildet die Trachea und die Lunge, der dorsale
Abschnitt bildet den Osophagus. Er entwickelt sich zwischen dem Abgang des
Tracheobronchialdivertikels und der Magenanlage. An der Stelle des
Tracheobronchialdivertikels entwickelt sich etwas spater der Larynx und es
werden Atemwege und Speisewege separiert. Dieser Vorgang ist sehr komplex
und wird durch ein Zusammenspiel von molekularen Signalwegen koordiniert.

Im Laufe der Entwicklung kommt es zur Separation des Osophagus vom
respiratorischen System. Die Verbindung zwischen Luftweg und Speiseweg
werden bis auf den proximalen Abschnitt durch das Septum oesophagotracheale
getrennt.

Anfangs prasentiert sich der Osophagus verhaltnismaRig kurz, im 2.
Entwicklungsmonat kommt es jedoch zu einem vermehrten Wachstum und einem
Descensus des Osophagus gemeinsam mit Herz und Lunge. Bis zur 7. Woche ist

die 6sophageale Entwicklung abgeschlossen.
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Allerdings kann es wahrend der Entwicklung zu einer pathologischen Aufteilung
der Luftwege und Speisewege kommen, wodurch angeborene Fehlbildungen
entstehen konnen. Diese sind auf eine Storung, die bei der Entwicklung der

Lungenknospe und des Septum oesophagotracheale entstehen, zurickzufuhren.

Bei der Osophagusatresie werden Teile des Osophagus nicht ausgebildet, je nach
Stadium endet ein oder mehrere Osophagusabschnitte blind. Haufig ist die Atresie
mit einer Fistelbildung vergesellschaftet. Dabei kommt es zu einem
unvollstandigen Verschluss der tracheodsophagealen Furche und ein

Osophagusabschnitt ist direkt mit der Trachea verbunden.
AuRerdem kann es zu entwicklungsbedingten Osophagusstenosen kommen,

denen Durchblutungsstorungen oder Gefallanomalien zugrunde liegen konnen.
(9-11,14)
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2. Krankheitsbild Osophagusatresie

2.1. Geschichtlicher Hintergrund

Die Geschichte der Osophagusatresie geht bis in das 17. Jahrhundert zuriick.
Thomas Gibson beschrieb im Jahr 1697 die angeborene Fehlbildung, jedoch
bedeutete die Diagnose damals ein unausweichliches Todesurteil, die betroffenen
Neugeborenen verstarben meist an den Komplikationen einer
Aspirationspneumonie.

Nach zahlreichen Operationen mit todlichem Ausgang gelang es Cameron Height
im Jahr 1941 erstmals, eine erfolgreiche operative Sanierung einer
Osophagusatresie durchzufihren. Er fiihrte eine einschichtige End-zu-End
Anastomose des Osophagus an einem 12 Tage altem Madchen durch, der
postoperative Verlauf gestaltete sich schwierig, jedoch uberlebte die Patientin.
Seither wurden die Operationstechniken standig verbessert und weiterentwickelt.
Fir bessere Sichtverhaltnisse wurde vom erstmals gewahlten transthorakalen
Zugang zu einem thorakalen Zugang von rechts gewechselt. Dank der Grundlage,
die Height schaffte, und des weiteren Fortschrittes konnte die Mortalitat der

betroffenen Neugeborenen von 100% auf weniger als 10% gesenkt werden. (12)

2.2. Embryonale Entwicklung

Die exakte Ursache der Osophagusatresie ist leider nicht feststellbar. Die
kongenitale Fehlbildung entsteht laut aktuellen Erkenntnissen bereits in der 3. bis
4. Entwicklungswoche, wobei eine Storung der Separation zwischen Osophagus
und Trachea vorliegt. Dieser Storung liegt eine Fehlentwicklung der
Lungenknospe und des Septum oesophagotracheale zugrunde. Die Speiserdhre
ist daher verschlossen und verlauft nicht, wie es physiologisch ware, in den

Magen. Haufig besteht eine zusatzliche Verbindung des Osophagus zur Trachea.
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Im Rahmen experimenteller Tierstudien wurden verschiedene morphologische
Modelle entwickelt, die den Entstehungsmechanismus einer Osophagusatresie

genauer erklaren sollen.

Die erste Hypothese erklart die Entstehung der Fehlbildung durch ein fehlerhaftes
kaudales Wachstum des Lungendivertikels, wobei es zu einer 6sophagealen

Atresie bzw. zu einer Fistelbildung kommt.

Die zweite Theorie erklart die Separation von Speiseweg und Luftweg durch das
Einwachsen eines mesenchymalen Septums. Ist diese Trennung unvollstandig,

liegt eine Atresie mit potenzieller Fistelbildung vor.

Die dritte Theorie beschreibt eine Kombination der ersten beiden Hypothesen. Sie
setzt das Langenwachstum des Lungendivertikels mit der Annaherung der

mesenchymalen Septen in Verbindung.

Des Weiteren tragen Gene, Transkriptionsfaktoren und Signalkaskaden zur
physiologischen Embryonalentwicklung bei. So haben Studien ergeben, dass eine
fehlende bzw. verminderte Expression von Transkriptionsfaktoren Nkx2.1 und
SOX2, deren Aktivierung und Suppression zur Separation von Osophagus und
Trachea beitragen, zu einer Fehlbildung fuhren kann. Auch der Sonic Hedgehog
Signalweg spielt eine wichtige Rolle in der Embryonalentwicklung, besteht eine

Mutation, kann diese eine Missbildung verursachen. (22,23)

2.3. Definition und Epidemiologie

Die Osophagusatresie ist eine kongenitale Fehlbildung, bei der die
Durchgangigkeit der Speiserohre nicht gewahrleistet ist. Zusatzlich besteht haufig
eine 0sophagotracheale Fistel, wobei es sich um eine direkte Verbindung
zwischen Osophagus und Trachea handelt. Die Atresie der Speiserdhre kann
isoliert auftreten, sie kann jedoch auch mit weiteren angeborenen Fehlbildungen

vergesellschaftet sein. (13-17)
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In Osterreich kann die Osophagusatresie bei 3 von 5000 Neugeborenen erwartet
werden, generell liegt die Haufigkeit dieser Missbildung bei 1 : 2500-4000
Geburten. Jungen und Madchen sind ungefahr gleichermalien betroffen, eine
geografische sowie ethnische Haufung der Falle kann nicht beschrieben werden.
(16)

Die Fehlbildung tritt Uberwiegend sporadisch auf und kann somit keinem
bestimmten Gen zugeordnet werden, es tritt lediglich eine diskrete familiare
Haufung der Osophagusatresie bei Geschwisterkindern ( ca. 1% ) und bei
Zwillingen ( ca. 9% ) auf. (13-16)

Die vorwiegende Anzahl der Patienten und Patientinnen kommt lebend zur Welt,

in ca. 3% der Falle kommt es zum intrauterinen Fruchttod. (22)

2.4. Atiologie und Risikofaktoren

Die eindeutige Atiologie dieses Krankheitsbildes ist nicht bekannt, jedoch kann
eine multifaktorielle Genese angenommen werden. Eine wesentliche Rolle wird
der molekulargenetischen Ebene zugeschrieben, wo das Sonic-Hedgehog-Gen
bedeutsam fur die Entwicklung und Differenzierung des Urdarms ist. Ist dieses
Gen defekt oder wird im Laufe der Entwicklung unterdrickt, so kommt es zu einer
Atresie des Osophagus bzw. zur Entstehung einer dsophagotrachealen Fistel. Des
Weiteren konnten Gendefekte im Rahmen von syndromalen Erkrankungen
identifiziert werden, demnach besteht eine signifikante Haufung an Fehlbildungen
des Osophagus bei numerischen sowie strukturellen Chromosomenstérungen.
Dazu zahlen Trisomie 21, 18, 13 sowie Triploidien und Chromosomendeletionen.
Abgesehen von genetischen Ursachen kdnnen auch bestimmte umweltbedingte
Noxen das Fehlbildungsrisiko erhohen. Der Einfluss von Alkohol, Nikotin,
Phenytoin, Thalidomid und dem Chemotherapeutikum Adriamycin wirken sich
negativ auf den Embryo aus. Aullerdem wurde Gestationsdiabetes bzw. Diabetes
mellitus als potenzieller Risikofaktor festgestellt, da die Hyperglykamie im

maternalen Blut dem Embryo schaden kann. (17,18,22)
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2.5. Klassifikation

Die nach wie vor gultige und bekannteste Einteilung der verschiedenen Formen

der Osophagusatresie erfolgt nach Vogt und wurde im Jahr 1929 entwickelt. Diese

Klassifikation bezieht sich vorwiegend auf die Lokalisation der Atresie und die

unterschiedlichen Fistelbildungen. Seither wurden Modifikationen dieses Schemas

erstellt, diese wurden 1944 von Ladd, 1953 von Gross und 1976 von Kluth
vorgenommen. Die ebenfalls bekannte Modifikation nach Gross beschreibt die
Distanz der Osophagusstimpfe und den exakteren Fistelverlauf, die Typen
werden mit den Buchstaben A bis E bezeichnet. Die Haufigkeiten der

unterschiedlichen Typen werden nach Spitz angegeben. (13,16,19,22)

Beschreibung Vogt Gross Haufigkeit nach
Spitz

Isolierte OA, keine | Il A 6-8%

Fistel

OA mit proximaler | llla B 2%

TOF

OA mit distaler b C 86%

TOF

OA mit prox. Und | llic D 1-2%

dist. TOF

H-Typ v E 1-4%

Tab. 1: Klassifikationen der Atresietypen nach Vogt und Gross mit Haufigkeiten

nach Spitz.

Die verschiedenen Auspragungen der Osophagusatresie werden in folgende

Typen eingeteilt:

Typ | (nach Vogt) : Hierbei liegt eine vollstandige Aplasie des Osophagus vor.
Bei dieser Form handelt es sich um eine sehr seltene.
Typ Il (nach Vogt) : Es liegt eine Atresie des Osophagus ohne Fistelbildung zur

Trachea vor. Sowohl der obere als auch der untere
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Osophagusstumpf enden blind, es liegen meist weite
Distanzen zwischen den Stumpfen vor. In diesem Fall befindet
sich bei einem Abdominalrontgen typischerweise keine Luft im
Intestinaltrakt. Der beschriebene Typ weist eine Haufigkeit von
6-8% auf.

Typ llla (nach Vogt): In diesem Fall besteht eine Osophagusatresie mit einer
oberen 6sophagotrachealen Fistel. Der obere Blindsack der
Speiserdhre ist somit mit der Luftrohre verbunden, wahrend
der untere Stumpf blind endet. Diese Form tritt mit einer
Haufigkeit von ca. 2% auf.

Typ llIb (nach Vogt): Bei diesem Typ liegt eine Osophagusatresie mit einer
unteren dsophagotrachealen Fistelbildung vor. Dabei liegt ein
zumeist groRlumiger, hypertropher proximaler
Osophagusstumpf vor, der blind endet. Der distale Stumpf ist
atroph und mundet in Form einer Fistel in die Pars
membranacea der Trachea. Diese Form stellt mit ca. 86% die
Haufigste dar.

Typ lllc (nach Vogt): Hier liegt eine Osophagusatresie mit sowohl einer proximalen
als auch einer distalen 6sophagotrachealen Fistel vor. Dieser
Typ tritt zu 1-2% gehauft auf.

Typ IV (nach Vogt): Hierbei handelt es sich um eine sogenannte H-Fistel. Der
Osophagus ist durchgéngig, dennoch liegt eine Verbindung in
Form einer 6sophagotrachealen Fistel zur Trachea vor. Eine H
Fistel tritt in ca. 1-4% der Falle auf. (13,16-19)
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) =] Pharynx-
L blindsack

Vogt lllb Vogt lllc

Abb. 8: Atresietypen nach Vogt. (73)

H-Fistel
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3. Klinik und Diagnostik

3.1. Klinik und Symptomatik

Im Rahmen von pranatalen Ultraschalluntersuchungen kann bereits eine
Fehlbildung des Osophagus festgestellt werden. Da der Fétus keine
Amnionflissigkeit schlucken kann, liegt bei Uber der Halfte der Schwangeren ein
Polyhydramnion vor. Eine fehlende Magenblase des Fotus stellt einen weiteren
Hinweis auf eine Fehlbildung dar. Besteht ein Verdacht, sollte die Entbindung
vorzugsweise in einer Klinik mit Zugang zu einer Kinderchirurgie erfolgen, um die
Neugeborenen bestmoglich versorgen zu kdnnen.

Die Symptomatik einer Osophagusatresie ist rasch nach der Geburt der
Betroffenen erkennbar, da das Neugeborene seinen Speichel nicht schlucken
kann. Ebenso scheitern die ersten Stillversuche, da aufgrund der Atresie keine
Verbindung zum Magen besteht und es daher zur Aspiration kommen kann.
Auffallend ist schaumiger Speichel und ausgepragter Husten, Dyspnoe sowie
Zyanose. Ein haufiges Beigleitsymptom ist auRerdem ein expiratorischer Stridor,
der als Folge einer Tracheomalazie auftritt, von welcher 25% der Patienten und
Patientinnen mit Osophagusatresie ebenfalls betroffen sind. Liegen diese
Anzeichen vor, sollte so rasch wie moglich die sichere Diagnose gestellt werden,

um anschlieflend weitere therapeutische Malinahmen zu ergreifen. (24)

3.2. Diagnostik der Osophagusatresie

Eine schnellstmdgliche Diagnostik bei einer vorliegenden Osophagusatresie ist
von grof3er Bedeutung, diese kann sowohl pranatal als auch postnatal erfolgen.
Dazu muss hinzugefugt werden, dass die Mehrheit der Falle erst postnatal
diagnostiziert wird. Jedoch kann auch pranatal anhand direkt oder indirekt

vorliegender Anzeichen eine Diagnosestellung erfolgen.
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3.2.1. Pranataldiagnostik

3.2.1.1. Sonografie

Im Rahmen der Pranataldiagnostik stellt die Ultraschalluntersuchung das Mittel
der Wahl dar, um eine Fehlbildung des Osophagus diagnostizieren zu kénnen.
Das Vorliegen eines Polyhydramnions und einer sehr kleinen bis fehlenden
Magenblase kdonnen bei der pranatalen Sonografie ab der 14. Entwicklungswoche
festgestellt werden und auf eine Osophagusatresie hinweisen. In ca. einem Dirittel
der Falle ist ab dem dritten Trimenon auch ein proximaler erweiterter

Osophagussack sichtbar.

Systematisch durchgefuhrte Routineuntersuchungen wurden ausgewertet und es
zeigte sich, dass bei Foten mit diagnostizierter Osophagusatresie in 56% der Falle
ein Polyhydramnion vorlag. In ca. 50% der Falle wurde sonografisch eine kleine
Magenblase festgestellt. Jedoch ist darauf hinzuweisen, dass die getrennt
betrachteten Untersuchungsergebnisse hohe falsch positive Raten mit sich
brachten, denn postnatal zeigte sich, dass Uber zwei Drittel der Neugeborenen

falsch diagnostiziert wurden. (14)

Daher ist es, obwonhl die einzelnen sonografischen Merkmale nicht sehr spezifisch
sind, von grofRer Bedeutung, diese in Verbindung zu stellen und gemeinsam zu
betrachten. Ist ein blind endender proximaler Osophagusstumpf sichtbar, kann die
Diagnose mit groRerer Sicherheit gestellt werden.

Des Weiteren sollte bei Foten mit Verdacht auf eine 6sophageale Fehlbildung in
regelmafigen sonografischen Kontrolluntersuchungen auf Auffalligkeiten geachtet
werden. Insbesondere bei weiter fortgeschrittenen Entwicklungswochen konnen
Kontinuitatsunterbrechungen der Speiserohre einfacher festgestellt werden,
ebenso konnen sich bei Foten in einem fortgeschrittenen Entwicklungsstadium
proximal blind endende Osophagusbeutel besser erkennen lassen.

Die sonografischen Anzeichen einer Osophagusatresie prasentieren sich
sichtbarer, wenn eine Atresie ohne dsophagotracheale Fistelbildung vorliegt.
(14,20,26)
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Ein weiterer Hinweis auf eine Osophagusatresie kann bestehen, wenn im Rahmen
der pranatalen Diagnostik eine assoziierte Malformation vorliegt. Am haufigsten ist
die Osophagusatresie mit anderen gastrointestinalen Atresien vergesellschaftet,
weitere Hinweise kdnnen oft eine Hypoplasie der Lunge,

Chromosomenaberrationen oder ein Feto-Fetales Transfusionssyndrom sein.

Jedoch ist keines der sonografischen Merkmale als ein defititives
Diagnosekriterium zu betrachten, eine Diagnosestellung und eine Bestimmung

des Outcomes konnen erst postnatal erfolgen. (20)

3.2.1.2. Magnetresonanztomografie

Es bestehen bereits erweiterte Diagnosemaoglichkeiten, die die pranatale
Diagnostik der Osophagusatresie verbessern und eindeutiger machen sollen.
Dabei kann eine pranatale MRT Untersuchung zum Einsatz kommen, damit wird
die raumliche Auflosung verbessert und somit die Rate der pranatal korrekt
diagnostizierten Osophagusatresien erhéht. Im Gegensatz zur Sonografie besteht
ein hoherer Weichteilkontrast, daher erhalt man eine additive Mehrinformation. Mit
Hilfe der MRT Untersuchung wurde eine Distension des Hypopharynx als
zusétzliches Zeichen einer Osophagusatresie beschrieben, jedoch handelte es
sich bisher nur um kleinere retrospektive Studien, die diese Ergebnisse lieferten,
daher existiert eine nicht ausreichende Anzahl an Daten. Zusatzlich ist das MRT
bisher nicht in allen Zentren verfugbar, daher bedarf es noch weiteren
Forschungen. (17,22)

3.2.2. Postnatale Diagnostik

Bei Neugeborenen mit Osophagusatresie liegt charakteristisch eine vermehrte
Speichelbildung innerhalb der ersten Lebensstunden bis Lebenstage vor, da eine
Kontinuitatsunterbrechung des Speiseweges vorliegt. Aulerdem prasentieren sich
die Betroffenen mit Husten, Wirgen und Aspiration wahrend der Futterung. Liegt
eine 0sophagotracheale Fistel vor, kann der Speichel in die Lunge gelangen, was
zu respiratorischen Problemen fuhrt und bei einer proximalen Fistelbildung durch

blasige Speichelbildung gekennzeichnet ist.
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3.2.2.1. Sondierung

Die diagnostische Methode der Wahl stellt das Einfuhren einer nasogastrischen
oder oragastrischen Sonde dar. Besteht eine Kontunuitatsunterbrechung des
Osophagus, ist es nicht mdglich, die Sonde bis in den Magen vorzuschieben. Ist
beim Einfuhren der Sonde ein Widerstand erreich, erfolgt eine Fixation und ein
Thoraxrontgen zur Lagekontrolle der Sonde, um die Diagnose zu bestatigen.
Zusatzlich kann ein Abdomenrontgen durchgefuhrt werden, um zusatzliche
Passagestorungen des Gastrointestinaltraktes zu identifizieren. Eine abdominelle
Luftansammlung wiirde das Vorliegen einer Osophagotrachealfistel beweisen.
(16,22)

Abb. 9: Thoraxrdntgen, erkennbare Osophagusatresie. (78)
Des Weiteren kann eine wasserlosliche Kontrastmittelgabe erfolgen, um den

proximalen Osophagusstumpf besser darzustellen und eine gegebenenfalls

vorliegende obere Osophagotrachealfistel nachzuweisen. Auierdem ist eine

40



Kontrastmitteldarstellung notwendig, um einen H-Typ zu diagnostizieren. Dabei
liegt eine Fistelbildung, jedoch keine 6sophageale Kontinuitatsunterbrechung vor.
(16,22)

3.2.2.2. Osophagogastroskopie

Eine weitere Methode der Postnatalen Diagnostik stellt die Osophagogastroskopie
dar. In diesem Fall ist eine Endoskopie des oberen Osophagus mit zusétzlicher
Biopsie der Goldstandard. Anschlief3end kann die 6sophageale Mukosa im
Biopsat untersucht werden, was Hinweise auf GERD, Osophagitis oder einen
Barett Osophagus geben kann. Dariiber hinaus kann das Vorliegen einer

Osophagusstenose festgestellt werden. (22)

3.2.2.3. Hochauflésende Osophagusmanometrie

Auch die hochauflésende Osophagusmanometrie (HRM) kann als diagnostisches
Verfahren fiir die Osophagusatresie herangezogen werden. Hierbei wird ein
Katheter mit Drucksensoren transnasal eingefihrt und der 6sophageale Druck
wird gemessen und kann anschliel3end in einem Diagramm dargestellt werden.
Physiologisch zeigt sich im Bereich des oberen Osophagussphinkters eine Zone
mit erhohtem Druck, dann sind peristaltische Kontraktionen entlang der
Speiserdhre sichtbar. Die HRM Darstellungen von Neugeborenen mit
Osophagusatresie zeigen verschiedene Druckverhaltnisse. In manchen Fallen ist
ein komplettes Fehlen des Drucks und der Peristaltik erkennbar. In anderen Fallen
kommt es aufgrund der Verkiirzung des Osophagus zu einem erhéhten Druck in

den verbleibenden Anteilen. (22)
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4. Assoziierte Malformationen

Bei Neugeborenen mit einer Osophagusatresie liegen in tGber 50% der Falle auch
weitere kongenitale Malformationen vor.
Diese haben grof3e Auswirkungen auf die Behandlung der Patienten und

Patientinnen sowie auf den weiteren prognostischen Verlauf.

Bei isolierter Atresie des Osophagus besteht ein vermehrter Zusammenhang mit
anderen Anomalien (65%), wahrend bei einem H-Typ ein deutlich geringerer

Zusammenhang besteht (10%).

Referenz Gesamt | Kardial | Muskulo- | Anorektal | Urogenital | Renal
skeletal

Chittmittrapap | 48% 29% 10% 14% 14% k.A.
1989 (27)

Depaepe 55% 20,4 21,2 11,6 3% 14%
1993 (63)

Yagyu 2000 | 61,2% 38,3% |21,1% 11,3% k.A. 12%
(64)

Konkin 2003 | 51% 31% 29% k.A. 19% k.A.
(65)

Lacher 2010 | 73,9% 54% 24.3% 11,7% 16,2% k.A.
(66)

Pedersen 31,6% 294% | 13,1% k.A. 16,4% k.A.
2012 (67)

Mittelwert 53% 34% 20% 12% 14% 13%

Tab. 2: Haufigkeiten der Malformationen aus der Literatur.

Es zeigt sich, dass mit beinahe 30% am haufigsten kardiale Fehlbildungen
gemeinsam mit der Osophagusatresie auftreten. Bei den kardialen Anomalien
handelt es sich meist um einen Ventrikelseptumdefekt oder um eine Fallot’sche
Tetralogie, welche auch als haufigste Todesursache bei Patienten und

Patientinnen mit Osophagusatresie genannt werden.
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Des Weiteren kdnnen auch vaskulare, anorektale, gastrointestinale, vertebrale
oder respiratorische Fehlbildungen in Kombination mit der Osophagusatresie
auftreten. (24)

4.1. VACTERL Assoziation

Die VACTERL Assoziation wird als das Vorliegen von zumindest drei der

folgenden kongenitalen Malformationen definiert:

V — Vertebral

A — Anorektal

C — Cardial

T — Tracheal

E — Eosophageal

R - Renal

L — Limbs (Extremitaten)

Diese Assoziation wurde erstmals im Jahre 1970 beschrieben und tritt bei ca 1
von 10 000 bis 1 von 40 000 Neugeborenen auf. Die Kombination der
Fehlbildungen tritt sporadisch auf, es wird davon ausgegangen, dass genetische
sowie exogene Faktoren eine Rolle spielen. Davon abzugrenzen ist das
VACTERL-H Syndrom, bei dem das zusatzliche H fur Hydrozephalus steht.

Dieses Syndrom wird jedoch x-chromosomal-rezessiv vererbt. (28,29)

Vertebrale Fehlbildungen konnen unterschiedlich ausgepragt sein. Kommt es zu
einem Ausfall der Wirbelbildung, kbnnen sogenannte Schmetterlingswirbel,
keilformige Wirbel oder Hemivertebrae vorliegen. Bei einer fehlerhaften
Segmentierung kdnnen sich fusionierte Wirbel oder Blockwirbel prasentieren. Bei
einer Kombination dieser Fehlentwicklungen kommt es zu gemischten
Deformitaten. Zusatzlich liegen haufig auch Fehlbildungen der Rippen vor. Erste
Anzeichen fur vertebrale Fehlbildungen prasentieren sich in Form einer Skoliose
oder Kyphose. Zur Diagnosesicherung wird eine Rontgenuntersuchung
durchgefuhrt. (30)
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Anorektale Malformationen prasentieren sich haufig in Form einer Analatresie, es
kann auch eine Analstenose vorliegen, Aulzerdem bestehen bei den Betroffenen

oft Fistelbildungen, beispielsweise rektovestibulare Fisteln, perineale Fisteln oder
rektobulbare Fisteln. (31)

Die haufigsten kardialen Malformationen liegen in Form eines
Ventrikelseptumdefektes oder einer Fallot’'schen Tetralogie vor. Diese lassen sich

im Rahmen der fetalen Echokardiografie diagnostizieren.

Tracheale sowie 0sophageale Malformationen haben haufig einen direkten
Zusammenhang anhand einer 6sophagotrachealen Fistel. Es kann auch eine

tracheale bzw. eine 6sophageale Atresie vorliegen. (28)

Renale Fehlbildungen aufdern sich meist in Form einer renalen Dysplasie. Es kann
auch eine Nierenagenesie vorliegen, haufig besteht auch eine Hydronephrose. Die
Diagnostik dieser Fehlbildungen kann mit Hilfe der pranatalen Sonografie erfolgen.
(32)

Fehlbildungen der Extremitaten prasentieren sich zumeist in Form einer
Syndaktilie, einer Polydaktilie oder eines KlumpfulR3es. Auch diese Anomalien

konnen anhand der Pranatalsonografie diagnostiziert werden. (33)

4.2. CHARGE Assoziation

Das CHARGE Syndrom betrifft ca. 1 von 10 000 Neugeborenen und ist mit hoher
Wahrscheinlichkeit auf eine Mutation des CHD7 Gens zurtckzufuhren. Es besteht
ebenfalls eine Assoziation mit der Osophagusatresie, ca. 15% der Neugeborenen
mit CHARGE Syndrom haben auch eine 6sophageale Atresie mit oder ohne
Fistelbildung. AuRerdem weist dieses Syndrom mit ungefahr 30% innerhalb der
ersten zwei Lebensjahre eine hohe Sterblichkeitsrate auf. (34,35)

Das CHARGE Syndrom beinhaltet folgende Fehlbildungen:
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C — Coloboma

H — Herzfehlbildungen

A — Atresie der Choanen

R — Retardierung (Mental / Wachstum)
G — Genitalfehlbildungen

E — Ear (Ohr)

4.3. POTTER’'S Syndrom

Das Potter’s Syndrom ist eine seltene kongenitale Funktionsstérung, die durch
das Vorliegen eines Oligohydramnions verursacht wird. Meist liegt eine bilaterale
Nierenagenesie vor, die zu einem Oligohydramnion fuhrt, welches in weiterer
Folge zu kompressionsbedingten Fehlbildungen fuhrt. So kommt es zu Dysplasien
der Ohrmuscheln, Mikrognathie, Epikanthus und Fehlbildungen im Bereich der
Extremitaten. Aulerdem kommt es haufig zu einer Lungenhypoplasie, des

Weiteren besteht eine Assoziation mit der Osophagusatresie. (36)

4.4. SCHISIS Assoziation

Die SCHISIS Assoziation beschreibt den Zusammenhang von zumindest zwei
angeborenen Missbildungen. Dazu gehoren Neuralrohrdefekte wie beispielsweise
eine Anenzephalie, eine Enzephalozele oder eine Spina bifida. Eine weitere
Gruppe an Malformationen sind orale Spaltbildungen wie beispielsweise
Lippenspalten oder Gaumenspalten. Auch Omphalozelen oder Hiatushernien sind
Teil der SCHISIS Assoziation. Diese hat haufig einen letalen Ausgang und tritt
vermehrt bei Fruhgeburten oder Neugeborenen mit geringem Geburtsgewicht auf.
(37)
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5. Prognose & Risikofaktoren

Die mittlere Uberlebenschance der Osophagusatresie hat sich seit der
Entwicklung der ersten Operationsstrategien deutlich verbessert und betragt
ungefahr 90%. Die Prognose ist abhangig von mehreren Faktoren, wozu das
Geburtsgewicht, der Reifegrad des Neugeborenen sowie das Bestehen von

zusatzlichen Fehlbildungen und die frihzeitige Therapie zahlen.

Um prognostisch das Risiko der Neugeborenen abwagen zu kénnen, wurden

unterschiedliche Kategorisierungssysteme entwickelt.

5.1. Waterston Klassifikation

Das Waterston Modell ist das alteste Klassifikationssystem und beschreibt das
Geburtsgewicht und das Bestehen einer Pneumonie als potentielle Risikofaktoren.
Miteinbezogen werden auch Komplikationen aufgrund anderer assoziierter
Fehlbildungen. Nach diesem Schema werden die Patienten und Patientinnen in

drei Gruppen eingeteilt. (24,38)

5.2. Spitz Klassifikation

Die Spitz Klassifikation nimmt ebenfalls Bezug auf das Geburtsgewicht, Iasst
jedoch das Vorliegen einer Pneumonie auf3er Acht. Jedoch beschreibt dieses
Modell eine Assoziation der Prognose mit dem Vorliegen von kardialen
Malformationen und teilt demnach die Patienten und Patientinnen in drei Gruppen.
Das Vorliegen einer schweren kardialen Fehlbildung beschreibt laut Klassifikation
operationsbedurftige zyanotische oder therapiebedurftige nicht-zyanotische
Herzfehler. (24,38)
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5.3. Montreal Klassifikation

Die Montreal Klassifikation nimmt als einziges Schema keinen Bezug auf das

Geburtsgewicht. Sie stellt assoziierte kongenitale Malformationen und das

Bendtigen einer Atemunterstitzung in Verbindung. (24,38)

Waterston Klassifikation

Spitz Klassifikation

Montreal Klassifikation

Geburtsgewicht < 1800g,
keine Komplikationen
ODER

Geburtsgewicht > 2500g,
schwere Pneumonie /
schwere kongenitale

Anomalie

Geburtsgewicht < 1500g
und schwere kardiale
Fehlbildung

Gruppe A: Gruppe I: Gruppe I:

Geburtsgewicht > 2500g, | Geburtsgewicht > 1500g, | Isolierte schwere

keine Komplikationen keine kardiale Anomalie
Fehlbildung ODER

Atemunterstitzung

Gruppe B: Gruppe Il Gruppe Il

Geburtsgewicht 1800g — | Geburtsgewicht < 1500g | Vorliegen

2500g, keine ODER lebensbedrohlicher

Komplikationen Schwere kardiale Anomalien

ODER Fehlbildung ODER

Geburtsgewicht > 2500g, Schwere Anomalie,

moderate Pneumonie / Atemunterstitzung

kongenitale Anomalie

Gruppe C: Gruppe llI:

Tab. 3: Klassifikation der Osophagusatresie mit den Risikogruppen nach

Waterston, Spitz und Montreal.
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Eine weitere, neue Klassifikation unterscheidet vier Gruppen hinsichtlich der

Distanz zwischen den Osophagussegmenten. (39)

Gruppe A: Distanz: > 3,5cm (ultralang)
Gruppe B Distanz: 2,1cm — 3,5cm (lang)
Gruppe C: Diatanz: 1cm — 2cm (mittel)
Gruppe D: Distanz: < 1cm (kurz)

Diese Klassifikationssysteme dienen der praoperativen Einstufung und geben
somit Auskunft Uber Morbiditat, Mortalitdt und Prognose des einzelnen Falles einer
Osophagusatresie. Somit kdnnen die behandelnden Arzte und die Eltern der
Betroffenen die Situation besser einschatzen und drohende Komplikationen
besser vorhersehen. Gruppe C bzw. Gruppe Il weisen eine Uberlebenschance
weit unter 90% auf, wahrend in Gruppe A bzw. Gruppe | die
Uberlebenswahrscheinlichkeit tiber 90% liegt. (38)
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6. Therapie

Die kongenitale Osophagusatresie wird chirurgisch behandelt und das Ziel besteht
darin, eine Anastomose zwischen dem proximalen und dem distalen
Osophagusende zu gestalten. In den letzten Jahren besteht ein erhdhtes
Interesse, ein gutes Langzeit-Ergebnis fur die Patienten und Patientinnen zu
erzielen und spatere Komplikationen durch eine bestmogliche Therapie zu

vermeiden.

6.1. Praoperative Therapie

Sobald die Osophagusatresie diagnostiziert ist, sollte das Neugeborene
schnellstmoglich auf ein kinderchirurgisches Zentrum verlegt werden. Eine rasche
chirurgische Intervention ist Uberlebensnotwendig, da die Betroffenen ansonsten
an Dehydrierung, respiratorischen Problemen wie Aspiration oder Infektion, oder

den haufig auftretenden assoziierten kardialen Fehlbildungen versterben wurden.

Es wird eine vorzugsweise doppellumige Schlirfsonde in den oberen
Osophagusstumpf eingefiihrt, die kontinuierlich Sekret absaugt und somit eine
Aspiration vermeidet.

Zusatzlich muss der respiratorische Status des Neugeborenen gesichert werden,
wozu bei Bedarf eine endotracheale Intubation mit mechanischer Ventilation
erfolgt.

Aulerdem sollte eine Oberkorperhochlagerung oder Bauchlagerung
vorgenommen werden, um das Risiko eines gastro6sophagealen Refluxes zu
minimieren. Ein weiteres Risiko stellt eine Uberdehnung des Magens dar, die
durch die respiratorischen Gase verursacht wird, welche Uber eine bestehende
Fistel in den Magen gelangen. Dem kann man entgegenwirken, wenn das
Tubusende distal der Fistelmundung positioniert wird.

Praoperativ muss aul3erdem eine Monitorisierung der Vitalzeichen sowie ein
Gefalizugang bestehen. Auch eine Hypothermie des Neugeborenen muss
verhindert werden, wozu Heizdecken zum Einsatz kommen konnen. Des Weiteren

ist eine antibiotische Prophylaxe mit Amoxicillin und Clavulansaure vor jedem

49



chirurgischen Eingriff indiziert. Von grof3er Bedeutung ist auch die Aufnahme eines
Echokardiogramms, um strukturelle Anomalien des Herzens oder der grof3en
Gefalde festzustellen. Auch andere assoziierte Malformationen sollten
ausgeschlossen werden, wozu eine Sonografie des Abdomens und des Schadels
vorgenommen wird. Gegebenenfalls kann auch eine Rontgenuntersuchung oder
ein MRT durchgefuhrt werden. Danach sollte eine zeitnahe operative Sanierung
erfolgen, wobei dieses Zeitfenster die ersten beiden Lebenstage beinhaltet.
(13,24,38,42,68)

6.2. Operative Therapie

Es existieren mehrere chirurgische Therapiemdglichkeiten, die je nach Art der
Atresie und Vorliegen einer 6sophagotrachealen Fistelbildung zum Einsatz
kommen. Auch maogliche assoziierte Malformationen spielen eine Rolle in der
Therapieentscheidung, da abgewogen werden muss, welche Fehlbildung zuerst
versorgt wird. Diese Entscheidung kann mit Hilfe der bereits erwahnten

Risikoklassifikationen nach Waterston, Spitz und Montreal getroffen werden.

Da im Rahmen dieser Arbeit die Behandlung der Osophagusatresie mit oder ohne
Auspragung einer 6sophagotrachealen Fistel im Vordergrund steht, werden
lediglich die Therapieverfahren dieser Malformation dargestellt. Je nach Atresietyp
und Distanz der Osophagusenden zueinander kann man die chirurgischen

Operationsverfahren grob in zwei Gruppen teilen.

6.2.1. Primarer Verschluss der Osophagusatresie

Der primare Verschluss der Speiserdhre ist das beste Therapieverfahren und kann
zum Einsatz kommen, wenn die Distanz zwischen den Osophagusstiimpfen nicht
zu lange und somit spannungsfrei adaptierbar ist und keine zusatzlichen
Fehlbildungen vorliegen. Man spricht von einer kurzstreckigen Osophagusatresie
und es bestehen mehrere Operationstechniken und Zugange, Uber die eine

primare Anastomose angelegt werden kann
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6.2.1.1. Thorakotomie

Eine rechte, posterolaterale Thorakotomie ist das Verfahren der Wahl, um eine
Korrektur der Osophagusatresie durchzufiihren. Es wird vorzugsweise ein
extrapleuraler Zugang gewahlt, der Eingriff kann ebenfalls tGber einen pleuralen

Zugang durchgefuhrt werden.

Am Beginn des Eingriffes kann eine intraoperative Endoskopie durchgefuhrt
werden, um die Einmindungsstelle einer 6sophagotrachealen Fistel festzustellen.
AulRerdem kann das Vorliegen einer Tracheomalazie beurteilt werden. Alternativ
kann eine Osophagoskopie vorgenommen werden, um die Ldnge des proximalen

Osphagusstumpfes zu bestimmen und eine obere Fistelbildung zu erkennen.

Fur eine rechte posterolaterale Thorakotomie wird das Kind auf der linken Seite

mit dem rechten Arm Uber die Vorderseite der Brust positioniert.

Anschliel3end erfolgt der gebogene Einschnitt, der ca. 1cm unter dem kaudalen
Winkel der Skapula verlauft und etwa eine Lange von 5 bis 6cm aufweist.

Der Muskel der Thoraxwand wird gespalten oder mit dem Elektrokauter durchteilt,
wobei die vordere Nervenversorgung erhalten bleibt. Zunachst wird der Thorax
durch den 4. und 5. Interkostalraum ero6ffnet, indem die Interkostalmuskeln
durchteilt werden.

Daraufhin wird ein extrapleuraler Zugang geschaffen, indem beginnend nach
hinten die Pleura stumpf von der Brustwand abprapariert wird. Danach gelangt
man in das Mediastinum, somit ist der Osophagus gut erreichbar.

Dieser Zugang ist im Vergleich zum pleuralen Zugang zwar etwas
zeitaufwandiger, hat jedoch den Vorteil, dass der Pleuraraum nicht eroffnet wird
und somit im Falle eines potenziellen Anastomosenlecks geschutzt ist.

Der pleurale Zugang nimmt weniger Zeit in Anspruch, jedoch kann bei Vorliegen

eines Lecks ein Empyem entstehen.

Ist der Zugang geschaffen, werden die 6sophagealen Segmente dargestellt. Die
erste erkennbare Struktur im Mediastinum ist die V. azygos. Diese wird mobilisiert

und ligiert, um den Osophagus freizulegen. Der distale Osophagusanteil liegt
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normalerweise tief unter der V. azygos und ist durch den N. vagus erkennbar, der
Uber den anterioren Teil verlauft. Der obere Osophagusstumpf wird oben im
Mediastinum identifiziert, was durch Ausuben eines Drucks auf die

Nasogastralsonde erleichtert werden kann.

Nun erfolgt die Korrektur der Fehlbildung. Geht man vom Vorliegen einer distalen
O0sophagotrachealen Fistel aus, wird die distale Speiserohre umlaufend bis zum
Eintritt der Fistel in die Trachea mobilisiert und eine flexible Gummischlinge
(Neoloop) wird um den Osophagus platziert. Eine seromuskulare Naht wird an der
Seitenwand des distalen Osophagus gesetzt, um Orientierung zu schaffen.
AnschlieRend wird die distale Speiserohre auf Hohe der Fistel abprapariert und die
Fistel wird mit feinen, nicht resorbierbaren Nahten markiert. Der Osophagus distal
der Fistel wird abgetragen und die Trachealseite der Fistel wird luftdicht
verschlossen. Die Dichtigkeit des Luftrohrenverschlusses kann mit warmer
Kochsalzldsung tberpriift werden. Daraufhin wird der proximale Osophagusstumpf
aufgesucht und mit Nahten mobilisiert. Die Mobilisierung ist ein wichtiger Schritt,
sie sollte ausreichend erfolgen, um eine spannungsfreie Anastomose zu
gewabhrleisten. An der medialen Seite finden sich faserige Adhasionen mit der
Trachea, die eine scharfe Dissektion erfordern, wahrend an den ubrigen Seiten die
Mobilisierung gut durchfihrbar sein sollte. Nach ausreichender Mobilisierung wird
der obere Osophagusanteil eroffnet und es wird die Schleimhautoberflache
freigelegt. Es erfolgt eine End-to-End Anastomose zwischen dem proximalen und
distalen Osophagus, welche angefangen an der posterioren Osophaguswand mit
feinen Nahten erfolgt, die die Spannung gleichmaliig verteilen sollen. Ist die
Distanz zwischen den Stiimpfen zu groR, kann der distale Osophagus bis zum
Zwerchfell mobilisiert werden. Ist dies nicht moglich und die Spannung zu grof3,
muss ein anderes Verfahren angewendet werden.

Vor der letzten Anastomosenaht kann eine feine Nasogastralsonde eingefuhrt
werden, die fur eine Dekompression des Magens sorgt und im postoperativen

Verlauf die Ernahrung gewahrleistet.

Letztendlich wird die Inzisionsstelle verschlossen, eine interkostale Drainage ist
meistens nicht notwendig. (22,24,38,42,68)
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Abb. 11: End-to-End Anastomose. (41)

6.2.1.2. Thorakoskopie

Eine weitere Moglichkeit der primaren operativen Sanierung einer
Osophagusatresie stellt die Thorakoskopie dar. Das Prinzip der End-to-End
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Anastomose ist dasselbe, jedoch erfolgt der Eingriff minimalinvasiv. Es werden 3
bis 4 Trocare im Bereich des Skapulawinkels und der rechten Axilla zwischen
Rippen und Skapula im 7. bis 8. Interkostalraum eingefuhrt. Anschlieend erfolgt
die Identifikation der Osophagusenden gefolgt vom Abpraparieren und

anschliefender End-to-End Anastomose.

Dieses Verfahren besitzt die Vorteile einer verbesserten Sicht im thorakalen Raum
und verminderten postoperativen Schmerzen. Die Narbenbildung ist aufgrund des
minimalinvasiven Eingriffes geringer als bei einer Thorakotomie, daher erhalt man
bessere kosmetische Ergebnisse. Daruber hinaus besteht ein vermindertes Risiko
an Wachstumsdeformitaten. Jedoch ist der Eingriff schwieriger durchfuhrbar, da
die Operationstechnik komplexer ist. Das Platzangebot ist durch die Rippen stark
eingeschrankt, ebenso die Mobilitat der Instrumente. (22,24,38,43)

6.2.1.3. Verschluss der H-Typ Fistel

Der H-Typ liegt selten vor und aufert sich meist durch wiederholte Aspirationen
und multiple Pneumonien. Er ist gekennzeichnet durch eine durchgangige
Speiserdhre, jedoch bestehen Fistelbildungen zwischen Osophagus und Trachea.
Die Diagnose wird mit Hilfe einer Kontrastmittelaufnahme des Osophagus oder
bronchoskopisch gestellt.

Am Beginn des operativen Eingriffes erfolgt eine starre Bronchoskopie, wahrend
der man versucht, die Fistel mit einem kleinen Schlauch oder einem Fogarty
Katheter zu kanulieren. Der Zugang erfolgt durch einen rechts lateral, seitlich
zervikalen Schnitt bei extendiertem Hals. Der Osophagus wird im oberen
Mediastinum dargestellt und die Fistel wird identifiziert. AnschlieRend erfolgt der
primare Verschluss des Osophagus und der Trachea, wobei die verbindende
Fistel durchtrennt wird und die Strukturen luftdicht ligiert werden. (24,38,42)

6.2.2. Therapie der langstreckigen Osophagusatresie

Befindet sich eine zu grofl3e Distanz zwischen dem proximalen und distalen

Osophagusstumpf, kénnen diese nicht adaptiert werden. Man spricht man von
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einer langstreckigen Osophagusatresie, die ca. 8% der Osophagusatresien
ausmacht und eine therapeutische Herausforderung darstellt. Dartber hinaus
weist sie eine schlechtere Prognose als primar verschlossene Atresien auf. Diese
Atresieform liegt definitionsgemal vor, wenn der Abstand zwischen den
Osophagusenden 2-3cm betragt oder 2-4 Wirbelkdrper zwischen den Stimpfen
liegen. Es kdnnen einige operative Sanierungsmalnahmen zum Einsatz kommen.
Dazu zahlen der verzogerte primare Verschluss, die zirkulare Myotomie sowie
dsophageale Elongationstechniken, bei denen der natirliche Osophagus erhalten
werden soll. Ist das Anlegen einer Anastomose unmaglich, wird eine Transposition

von Magen oder Darmanteilen durchgefuhrt.

Bevor man sich fur ein bestimmtes Operationsverfahrens entscheiden kann ist es
notwendig, die Distanz zwischen den beiden Osophagusstiimpfen zu messen.
Dies geschieht mit Hilfe einer Kontrastmitteldarstellung oder mit der Platzierung
eines Bougies und anschlielender Rontgendarstellung. Es bestehen mehrere
operative Méglichkeiten, um die Osophagusstiimpfe wieder zusammenzufiihren,
es existieren jedoch keine Belege, welche den groften Vorteil bringt. Je nach

Ausgangssituation wird eine chirurgische Sanierungsmethode angewandt.

6.2.2.1. Verzogerter primarer Verschluss

Diese Methode erfolgt ohne Anwendung von Spannung auf den Osophagus oder
Elongation, dadurch soll eine Nekrose der Stumpfe verhindert werden. Sie erfolgt,
wenn der Abstand zwischen den Osophagusenden zu grof3 firr einen primaren
Verschluss ist und hat das Ziel, den natiirlichen Osophagus dennoch zu erhalten.
Im Jahre 1981 wurde von Puri et al. festgestellt, dass der Osophagus von
Neugeborenen mit langstreckiger Osophagusatresie spontan wachst und
hypertrophiert. Dieses Wachstum tritt am starksten auf, wenn keine mechanischen
Spannungen oder Dehnungen auf die Speiserohre wirken. Das maximale
Wachstum findet zwischen der 8. und der 12. Lebenswoche statt, daher kann ein

verzogerter primarer Verschluss des Osophagus im Alter von 3 Monaten erfolgen.
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Am Beginn des Eingriffs erfolgt ein standardisiertes Monitoring des Neugeborenen
sowie eine respiratorische Stabilisierung. Um eine enterale Ernahrung zu
gewahrleisten, wird eine Gastrotomie durchgeflhrt und eine Magensonde
angelegt. AnschlieRend wird eine spezielle Sonde fur Neugeborene, eine
sogenannte Replogle Sonde, in den proximalen Stumpf gelegt, um diesen zu
entlasten. AnschlieRend wartet man das spontane Wachstum der beiden
Osophagusbeutel ab und fihrt letztendlich eine End-to-End Anastomose durch,
wenn der Abstand zwischen den Enden geringer als die Hohe von zwei
Wirbelkorpern ist. 7 bis 10 Tage nach dem Eingriff sollte eine Kontrolle der
Anastomose mit Hilfe einer Bildgebung mit wasserloslichem Kontrastmittel
erfolgen.

Die Erhaltung des Osophagus ist bei dieser Methode von Vorteil, jedoch kann es
aufgrund der langeren Ernahrung Uber die Magensonde zu
Nahrungsmittelaversionen kommen. Aullerdem kommt es im Rahmen dieses

Verfahrens zu einem verlangerten Krankenhausaufenthalt. (22,44)

6.2.2.2. Dilatationsverfahren

Dilatationsverfahren werden haufig zur Behandlung von 6sophagealen Stenosen
eingesetzt, sie konnen jedoch auch vor dem Anlegen einer Anastomose zum
Einsatz kommen. Bei diesem Verfahren wird endoskopisch eine mit Kunststoff
Uberzogene Sonde in den proximalen Osophagusstumpf eingefiihrt. In den
distalen Stumpf wird Uber ein Gastrostoma ebenfalls eine Sonde eingefuhrt.
Nacheinander werden immer dickere Kunststoffstabe eingefuhrt, womit der
Osophagus dilatiert wird. Der Eingriff ist schnmerzhaft und wird daher unter
Analgosedierung oder Narkose im Zeitraum von 6-8 Wochen durchgefuhrt. Ist der
Osophagus ausreichend dilatiert, wird ein Verschluss mittels Anastomose
angestrebt. (69)

6.2.2.3. Traktions,- und Elongationsverfahren

Diese Verfahren wurden ebenfalls entwickelt, um den Osophagus zu erhalten. Das

Ziel besteht darin, die Speiserohre auszudehnen und somit zu verlangern, um
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letztendlich die Liicke zwischen den beiden Osophagusenden verschlielen zu
konnen. Oft kommen Bougies zum Einsatz, wobei es sich um pneumatische
Ballons handelt, die die Speiserohre aufdehnen sollen. Es wurden weitere

Techniken entwickelt, um zu diesem Ergebnis zu gelangen.

6.2.2.3.1. Foker Prozedere

Die sogenannte Foker Technik wird angewand, um eine intrathorakale Elongation
der Osophagusstiimpfe zu erreichen. Dafiir werden jeweils am proximalen und
distalen Stumpf Traktionsnahte angebracht, wobei festgestellt wurde, dass beim
Anbringen einer Naht mit synthetischen Patches die starkste Elongation der
Speiserdhre erreicht wurde. Anschlieltend werden die Traktionsnahte an der
Thoraxwand angebracht, um einen externen Zug herzustellen. Dabei zeigte sich,
dass eine intermittierende Traktion fur die besten Elongationsergebnisse sorgte.
Hat sich der Abstand ausreichend verkleinert, wird eine erneute Thorakotomie
durchgefuhrt und eine sekundare Anastomose angelegt.

Diese Methode ist ebenso erfolgreich wie ein verzogerter primarer Verschluss und
weist sogar eine geringere Anzahl an Anastomosenlecks auf. Jedoch besteht das
Risiko einer Nahtdislokation und es kann aufgrund der langen enteralen

Ernahrung durch die Magensonde zu Komplikationen kommen. (22,45,46)

6.2.2.3.2. Kimura Technik

Im Rahmen der Kimura Technik wird eine extrathorakale Elongation durchgefuhrt.
Das operative Prozedere beginnt mit einer Gastrostomie und einer
Osophagostomie des proximalen Stumpfes. Daraufhin wird eine
spannungsinduzierte Elongation des Osophagus hervorgerufen. Der proximale
Stumpf wird mit jeder Spannung um 2 bis 3cm verlangert, indem die
Osophagostomie in Abstdnden von 2 bis 3 Monaten distal der Brustwand entlang
versetzt wird. Die endgiiltige Rekonstruktion des Osophagus wird im Alter von 5
bis 24 Monaten durchgefuhrt. (46)

Auch bei diesem Vorgehen wird der natiirliche Osophagus erhalten, jedoch

handelt es sich um eine komplexe Technik und es besteht ein zusatzliches Risiko,
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da es zur Auslagerung der Speiserdhre aufgrund der Osophagostomie kommit.
(22)

6.2.2.3.3. Interne thorakoskopische Traktion

Diese Operationstechnik wurde nur in einer geringen Anzahl an Fallen
angewendet, daher mangelt es an Langzeitergebnissen.

Vorerst erfolgt ein thorakoskopischer Zugang und das Einbringen von drei
Trocaren. Nach Darstellung der anatomischen Strukturen wird der proximale und
der distale Osophagusstumpf mobilisiert, anschlieRend wird eine vorliegende
O0sophagotracheale Fistel identifiziert und verschlossen. Der nachste Schritt ist die
Annaherung der beiden Osophagusenden mit Hilfe von nicht resorbierbaren
Nahten, mit denen eine moderate Spannung ausgeubt wird. Ist der Abstand der
Stumpfe gering genug, konnen diese schliel3lich verschlossen werden. (22,47)

6.2.2.3.4. Extrerne thorakoskopische Traktion

Auch dieses Operationsverfahren wurde nur in wenigen Fallen angewendet. Es
handelt sich um einen minimalinvasiven Eingriff, bei dem drei Trocare eingesetzt
werden, wodurch nur ein geringer Schaden an der Thoraxwand verursacht wird.
Jedoch ist dieses Verfahren aulderst komplex.

Mit Hilfe der Trocare werden die beiden Osophagusstiimpfe mobilisiert,
anschlie3end erfolgt die Identifikation und der Verschluss einer vorliegenden
Fistel. Daraufhin werden Traktionsnahte an dem proximalen und distalen
Osophagusende angebracht, die die Distanz zwischen den Enden verkirzen. Im
nachsten Schritt werden Clips an die Nahte angebracht und an die Aul3enseite
des Thorax verlagert. Des Weiteren wird eine Gastropexie durchgefuhrt, um eine
Migration des Magens in den Thorax zu verhindern, ebenso erfolgt eine tagliche
radiologische Kontrollmessung der 6sophagealen Licke. Ist diese klein genug,

wird ein sekundarer Verschluss durchgefuhrt. (22)
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6.2.2.3.5. Osophageale Myotomie

Dieses Verfahren tragt zur Erhaltung des natirlichen Osophagus bei und kann bei
Atresieformen mit geringerem Abstand zwischen den 6sophagealen Enden
angewandt werden. Die Osophagusmuskulatur des proximalen Stumpfes wird
dabei zirkular oder spiralformig gespalten, anschlie®end wird ein Zug an den
Haltenahten ausgeubt, wobei es zu einem Langengewinn von ca. einem halben
Zentimeter kommt. Der distale Osophagusstumpf kann durch freie Mobilisierung
etwas gestreckt werden, wobei man auf die arteriellen GefalRe Acht geben muss.
Es besteht das Risiko einer Ischamie, auf3erdem kann es zum Steckenbleiben von
Nahrungsbrocken an den Myotomieinzisionen kommen. In 20% der Falle bilden
sich Pseudodivertikel und es besteht ein erhohtes Risiko eines Anastomoselecks.
(22,38)

6.2.2.4. Transpositionsverfahren

In den meisten Fallen kann bei Vorliegen einer Osophagusatresie ein primarer
Verschluss erfolgen, seltener sind, wie bereits erwahnt, langstreckige
Atresieformen. Meist kann auch in diesen komplexeren Fallen der natirliche
Osophagus anhand der zuvor beschriebenen Traktions,- und
Elongationsverfahren erhalten werden. Ist ein Verschluss jedoch unmdglich, oder
kommt es postoperativ zu schweren Komplikationen wie beispielsweise
persistierenden Strikturen, refraktaren gastroosophagealen Reflux oder einer
O0sophagealen Funktionsstorung, muss die Speiserohre ersetzt werden. Dafur
konnen Interponate des Magens, des Jejunums sowie des Colons zum Einsatz

kommen.

6.2.2.4.1. Magenhochzug

Bei diesem Operationsverfahren wird vorerst eine linksseitig subcostale Inzision
vorgenommen, danach wird das Omentum majus durchtrennt und die linke A.
gastrica abgeklemmt, durchtrennt und ligiert. Anschlieend wird das Duodenum

mobilisiert und es erfolgt eine Pyloromyotomie. Um eine Passage zwischen
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Thoraxraum und Bauchraum zu schaffen, wird der Hiatus 6sophageus eroffnet. Es
wird eine zusétzliche zervikale Inzision gesetzt und die Anteile des Osophagus
werden mobilisiert. Eine Thoraxdrainage wird mit dem zervikalen Anteil des
Osophagus vernaht, anschlieRend wird die Drainage in das Abdomen verlegt. Um
eine Verbindung zwischen Hiatus 6sophageus und dem zervikalen Schnitt zu
schaffen, wird diese im Mediastinum herausprapariert. Schliel3lich wird der
hochstgelegene Fundusanteil des Magens ebenfalls mit der Drainage vernaht und
anschlie3end durch den Hiatus in Richtung der zervikalen Inzision gezogen. Der
Magen sollte unter minimaler Spannung stehen, letztendlich wird der Osophagus
an den M. sternocleidomastoideus angenaht, um eine Dislokation der
0sophagogastrischen Anastomose zu vermeiden.

Diese Operationstechnik ist zwar vergleichsweise einfach durchflihrbar, jedoch
besteht ein erhohtes Risiko eines Anastomoselecks oder einer Osophagusstriktur.
Aulerdem geht das Reservoir des Magens verloren und es kommt zu einer
verzogerten Entleerung des Magens. Dennoch wird dieses Operationsverfahren

am haufigsten angewendet, um einen Osophagusersatz zu schaffen. (48)

6.2.2.4.2. Gastric Tube

Ein weiteres Verfahren stellt die sogenannte Gastic Tube dar. Dabei wird ein Teil
des Magens im Bereich der grol3en Kurvatur entnommen und ein Schlauch kreiert.
Anschlie3end kann dieser entweder Uber einen thorakoskopischen oder einen
laparoskopischen Zugang reimplantiert werden, womit das fehlende Stlck des
Osophagus ersetzt wird. Dieses Verfahren hat den Vorteil, dass die Gastric Tube
dem Durchmesser des Osophagus entspricht, jedoch ist das Setzen einer langen

Naht notwendig, wodurch ein erhohtes Risiko einer Leckage besteht. (22,49)

6.2.2.4.3. Koloninterponat

Im Rahmen dieser Operationstechnik wird ein Teil des Kolons als Ersatz des
Osophagus verwendet. Zuerst erfolgt die Entnahme eines geeigneten
Kolonanteiles, wobei hauptsachlich Teile des Colon transversum enthommen

werden. Das Teilstuck wird mobilisiert, anschlief3end wird die Gefallversorgung
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Uberpruft. Das passende Teil wird proximal und distal abgeklemmt, durchtrennt
und verschlossen. Schlie3lich kann es zum Defekt verlagert werden und ein
Verschluss kann erfolgen. Die Operation kann minimalinvasiv durchgefuhrt
werden, es handelt sich jedoch um eine komplexe Technik. Es besteht das Risiko
einer Dilatation des Interponats sowie der Entstehung einer Striktur oder einer
Leckage. (22,50)

6.2.2.4.4. Jejunuminterponat

Im Rahmen dieses Verfahrens wird ein jejunaler Pouch in die 6sophageale Licke
eingesetzt, es erfolgt das Anbringen einer Anastomose. Es zeigt sich, dass dieses
Verfahren eine geringere Komplikationsrate an GERD aufweist, aullerdem kommt
es seltener zu einer Dilatation des Interponats. Jedoch handelt es sich um eine

aullerst herausfordernde Operationstechnik. (22,51)

6.3. Postoperatives Management

Nach einem operativen Eingriff werden die Neugeborenen auf die neonatale
Intensivstation gebracht, wo sie intensivmedizinisch Uberwacht und beatmet
werden. Gegebenenfalls kann eine Kreislaufunterstiutzung oder Nachbeatmung
erfolgen. Eine suffiziente Schmerztherapie sowie die Gabe eines
Protonenpumpeninhibitors werden angeordnet. Der Hals wird in flektierter Haltung
gelagert, um die Spannung auf die Anastomose maoglichst gering zu halten. Wurde
die Anastomose unter Spannung angelegt, wird das Neugeborene fur mindestens
5 Tage postoperativ sediert und mechanisch beatmet. Mit diesen Mallnahmen
kann die Anzahl an Komplikationen gering gehalten werden.

Wurde eine transanastomotische Sonde eingefluhrt, erfolgt im Normalfall fur 48
Stunden nach dem Eingriff die Ernahrung durch die Sonde. Wenn das
Neugeborene selbststandig Speichel schlucken kann, kann mit einer oralen
Ernahrung begonnen werden. Sobald Zweifel bezuglich der Anastomosendichtheit
bestehen, wird eine Bildgebung mit wasserloslichem Kontrastmittel durchgefuhrt.
(24,38)
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7. Komplikationen

Nach der operativen Sanierung einer Osophagusatresie kann es zu friihzeitigen
postoperativen Komplikationen kommen, wobei es sich meist um eine
Anastomoseninzuffizienz, eine Stenose der Anastomose oder ein Rezidiv der
O0sophagotrachealen Fistel handelt. Es konnen jedoch auch
Langzeitkomplikationen auftreten, die die Lebensqualitat der Betroffenen
einschranken. Dabei handelt es sich zumeist um den gastrodsophagealen Reflux,

Tracheomalazie, Osophagitis oder Dysphagie.

Um den Umgang mit Komplikationen, welche mit der Osophagusatresie assoziiert
sind, bestmoglich zu gestalten, sollten die betroffenen Neugeborenen idealerweise
von einem multidisziplinaren Team betreut werden. Dieses sollte aus einem
Kinderchirurgen oder einer Kinderchirurgin, einem Gastroenterologen oder einer
Gastroenterologin, einem Pulmologen oder einer Pulmologin und einem Facharzt
oder einer Facharztin fur HNO bestehen. Zusatzlich kann eine Zusammenarbeit
mit einem Genetiker oder einer Genetikerin, einem Pathologen oder einer
Pathologin und einem Physiotherapeuten oder einer Psychotherapeutin erfolgen.
(22)

7.1. Kurzzeitkomplikationen

7.1.1. Anastomoseninsuffizienz

Anastomoseninsuffizienzen konnen als geringgradig und hochgradig eingestuft
werden und treten postoperativ bei 15-20% der Neugeborenen auf. Diese
Leckagen konnen auf mehrere Ursachen zurtckzufihren sein, wozu eine
Ischamie der Osophagusenden, eine UbermaRige Spannung an der Anastomose,
eine Sepsis, eine schlechte Nahttechnik, eine grof3e Distanz zwischen den
Stumpfen oder eine Ubermalige Mobilisierung des distalen Stumpfes zahlen

konnen.
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In mehr als zwei Drittel der Insuffizienzen liegen lediglich kleine Leckagen vor, die
postoperativ zufallig diagnostiziert werden und meist spontan vom Korper
resorbiert werden. Liegt jedoch eine hochgradige Insuffizienz vor, muss eine
rasche Thorakotomie durchgefuhrt werden, um die Anastomose erneut zu
verschlieRen. Aullerdem muss eine Thoraxsaugdrainage angelegt werden. Eine
hochgradige Leckage macht weniger als ein Drittel der Anastomoseninsuffizienzen
aus und prasentiert sich innerhalb der ersten 5 Lebenstage anhand eines

Spannungspneumothorax. (38,52)

7.1.2. Anastomosenstenose

Eine Anastomosenstenose tritt in 30-40% der Osophagusatresien im
postoperativen Verlauf auf, daher stellt diese Komplikation die Haufigste dar. Als
Risikofaktoren werden eine erhdhte Spannung an der Anastomose,
gastrodsophagealer Reflux und das Vorliegen von Anastomoseninsuffizienzen in
der frUhen postoperativen Phase beschrieben.

Die Stenose wird radiologisch mit Hilfe eines Kontrastmitteldsophagramms
diagnostiziert und kann anschlieRend endoskopisch korrigiert werden. Die First-
Line-Therapie stellt eine Dilatation des Osophagus unter Vollnarkose dar. Es kann
entweder eine Ballondilatation oder ein Bougierungsverfahren angewendet
werden. Bei der Ballondilatation wird ein Ballon endoskopisch in die Striktur
eingefiihrt und langsam aufgeblasen, um den Durchmesser des Osophagus zu
erweitern. Bei der Bougierung werden dunne Kunststoffzylinder oder
Metallzylinder eingefuhrt um die Striktur aufzudehnen, die Zylinder haben einen
immer grofderen Durchmesser, bis schlieBlich eine vollstandige Dilatation erreicht
worden ist. Eine weitere Therapiemethode stellt das Einfuhren eines Stents in die
Anastomosenstenose dar. Die Mehrheit der Stenose ist nach einer bis zwei
Dilatationen erfolgreich therapiert. (24,38,53,54)

7.1.3. Fistelrezitive

In 5-14% der Falle treten nach der operativen Sanierung einer Osophagusatresie

rezidivierende 6sophagotracheale Fisteln auf. Risikofaktoren, die zur Entstehung
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eines Fistelrezidivs beitragen, sind eine erhohte Spannung im Bereich der
Anastomose, eine Anastomoseninsuffizienz sowie ein Verschluss der primaren
Fistel anstatt einer Abtragung. Symptomatisch kommt es bei den Betroffenen zu
respiratorischen Problemen, rezidivierenden pulmonalen Infekten, sowie
Schwierigkeiten bei der Nahrungsaufnahme.

Die Diagnose kann mit Hilfe eines Thoraxrontgens sowie einem
Kontrastmittelosophagramms gestellt werden, daraufhin sollte eine
Laryngotracheobronchoskopie durchgefuhrt werden, um die dsophagotracheale
Fistel zu identifizieren. Anschliel3end kann eine operative Fistelkorrektur erfolgen,
es konnen aber auch Gewebsklebestoffe oder Trichloressigsaure fur den
Fistelverschluss herangezogen werden. Die Sanierung kann in Form einer
Endoskopie oder Thorakotomie durchgefuhrt werden, wobei der endoskopische
Zugang als effektiver und sicherer beschrieben wird. (22,24,55,56)

7.2. Langzeitkomplikation

7.2.1. Gastroosophagealer Reflux (GERD)

Der gastroosophageale Reflux ist eine sehr haufige Folgeerkrankung, die bei ca.
40% der Patienten und Patientinnen mit Osophagusatresie auftritt. Als Ursache
werden unter anderem ein verzogerter primarer Verschluss, eine Spannung an der
Anastomose sowie eine zuvor angelegte Gastrostomie diskutiert. Haufig tritt die
Refluxerkrankung auch nach einer spannungs- und komplikationsfreien Operation
auf, daher wird angenommen, dass eine primar neurogene Storung sowohl fur die
Atresie als auch fiir die Funktionsstdrung des unteren Osophagusspinkters
verantwortlich ist. Aullerdem kann die Verkurzung des intraabdominellen
Osophagus sowie ein veranderter His-Winkel die Refluxentstehung begiinstigen.
Die Symptome ahneln der Symptomatik eines Fistelrezidivs, wozu respiratorische
Beschwerden zahlen. Es kann auch zu Regurgitation, wiederholtem Erbrechen
und Wachstumsverzogerungen kommen. Die Diagnose erfolgt mittels einem
Kontrastmitteldsophagramm, einer ph-Metrie und einer Endoskopie. Es kann auch

eine Biopsie des distalen Osophagus zur Diagnosesicherung erfolgen.
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Der gastrodsophageale Reflux kann sowohl klinisch als auch chirurgisch therapiert
werden. Der klinische Ansatz beinhaltet eine Ernahrungsanpassung sowie eine
adaquate Lagerung des Neugeboren, wobei der Kopf erhdoht gelagert werden soll.
Aulerdem erfolgt eine Behandlung mit Protonenpumpeninhibitoren, bis es zu

einer Besserung der Symptomatik kommt. Auf NSAR sollte verzichtet werden.

Der zweite Ansatz ist die Durchfuhrung einer Fundoplicatio, womit der
Osophagusspinkter verstarkt werden soll. Dieser Eingriff gilt jedoch als kontrovers,
da im Vergleich zur medikamentosen Therapie keine besseren
Langzeitergebnisse erreicht werden konnten, dafur aber eine postoperativ erhohte

Inzidenz einer Dyspepsie und Dysphagie vorliegt.

Eine Refluxtherapie ist auf jeden Fall von gro3er Bedeutung, da es bei
persistierendem Reflux zu schweren Komplikationen kommen kann. Dazu zahlen
das Entstehen einer Osophagitis, Ulzerationen, gastrointestinalen Blutungen
sowie Dysphagie. Aulderdem kann der gastrodsophageale Reflux die Entstehung
eines Barrett Osophagus begiinstigen, wobei in weiterer Folge ein ésophageales
Adenokarzinom entstehen kann. (24,38,57)

7.2.2. Tracheomalazie

Die Tracheomalazie ist als strukturelle und funktionelle Weichheit der trachealen
Knorpelspangen definiert, die zu einer Instabilitat und Kollapsneigung der Trachea
fuhrt. Der Atemweg kollabiert wahrend der Exspiration, wodurch es zu einem
exspiratorischen Stridor kommt. Je nach Schweregrad kann eine Tracheomalazie
bis zu einer lebensbedrohlichen Situation fuhren, wobei durch den

Atemwegskollaps eine Apnoe mit Zyanose verursacht wird.

Ungefahr 10% der Patienten und Patientinnen mit Osophagusatresie sind
postoperativ auch von einer Tracheomalazie betroffen. Der kollabierende Bereich
befindet sich zumeist neben der ehemaligen Fistelmundung und kann mit Hilfe
einer Bronchoskopie identifiziert werden. Ist der Atemweg zu instabil, muss eine

chirurgische Intervention in Form einer Aortopexie erfolgen. Im Rahmen dieser
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Operationstechnik wird der Aortenbogen vorsichtig angehoben und etwas nach
ventral verlagert, um der Trachea mehr Platz zu schaffen. Postoperativ konnte

eine Verbesserung der Symptomatik festgestellt werden. (24,58)

7.2.3. Motilitatsstérung des Osophagus

Eine Motilitatsstérung des Osophagus betrifft viele Patienten und Patientinnen mit
Osophagusatresie im Langzeitverlauf. Die gestdrte Motilitat kann auf eine
abnorme neurale Entwicklung des Osophagus sowie auf Komplikationen im
Rahmen der Sanierung zurtckzufuhren sein. Es kommt zu einer gestorten
Peristaltik und zu unkoordinierten Kontraktionen im distalen Bereich des
Osophagus, was mit Hilfe einer Manometrie beobachtet und diagnostiziert werden
kann. Betroffene Patienten und Patientinnen leiden auch im spateren Verlauf an

Schluckstorungen und Dysphagie. (24,38,59)

7.2.4. Respiratorische Komplikationen

Patienten und Patientinnen mit Osophagusatresie sind im Neugeborenenalter
sowie in den ersten drei Lebensjahren anfalliger fur Atemwegsinfektionen. Die
Infektionen werden unter anderem durch Aspirationen und aufgestauten Sekreten
verursacht. Diese wiederum werden durch das Vorliegen einer Tracheomalazie,
einer 0sophagealen Stenose, eines Fistelrezidivs oder eines gastroosophagealen
Reflux begunstigt. Haufig treten auch primare respiratorische Infektionen auf,
wozu beispielsweise rezidivierende Bronchitiden, Pneumonie, Bronchiektasien,
chronisches Niesen und chronischer Husten zahlen. Diese respiratorischen

Probleme weisen jedoch mit der Zeit eine Besserung auf. (24,38)
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8 Lebensqualitat

Dank verbesserter operativer Behandlungsmaoglichkeiten und der postnatalen
Versorgung hat sich die Prognose der Osophagusatresie im Laufe des letzten
Jahrhunderts enorm verbessert. Die kongenitale Fehlbildung stellte damals ein
sicheres Todesurteil fur die Betroffenen dar, nun liegt die Erfolgsrate einer
erfolgreichen Sanierung bei Uber 90%. Daraus folgend ist es wichtig, sich mit den
Langzeitkomplikationen und den assoziierten Malformationen auseinander zu
setzen. Betroffene leiden im Jugend- und Erwachsenenalter oft an
Funktionseinschrankungen des Osophagus, welche haufiger nach einem
Osophagusersatz, einem verzdgerten Verschluss oder wiederholten Dilatationen
auftreten. Patienten und Patientinnen mit Osophagusatresie leiden in weiterer
Folge haufig an rezidivierenden Infektionen der Atemwege, Dysphagien oder
einem gastroosophagealen Reflux, welche die Lebensqualitat stark
beeintrachtigen kdnnen. Es besteht auch das Risiko einer Metaplasie der
osophagealen Zellen, die eine Prakanzerose darstellt und in weiterer Folge zur
Karzinomentstehung beitragen kann. Daher sollten Patienten und Patientinnen mit
operativ korrigierter Osophagusatresie nicht nur als Neugeborene medizinisch
betreut werden, sondern es sollte auch im Erwachsenenalter eine multidisziplinare
Versorgung gewahrleistet werden. Eine pulmologische Betreuung kann dazu
beitragen, Komorbiditaten der Lunge vorzubeugen und entstehende Schaden zu
minimieren. Auch eine regelmafige gastroenterologische Kontrolle hat grol3e
Bedeutung, um weiter Komplikationen frih erkennen und therapieren zu kdnnen.
Daher wird eine 5-10 jahrliche Gastroduodenoskopie mit Biopsie empfohlen.
Regelmalige multidisziplinare Kontrollen der Betroffenen sind notwendig, um
deren Versorgung zu optimieren und die Datenlage der Langzeitfolgen dieser

Erkrankung zu verbessern. (22,61,62)
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Diskussion

Diese Diplomarbeit stellt einen geordneten Uberblick des Krankheitsbildes der
Osophagusatresie dar. Es wurden Epidemiologie, Atiologie, Klassifikationen der
Atresie, Klinik, Diagnostik, sowie die assoziierten Malformationen beschrieben.
Des Weiteren wurde Bezug auf die Prognose und die Komplikationen genommen
und es wurden die verschiedenen operativen Therapiemallhahmen anhand

Studien aus Datenbanken und Leitlinien beschrieben und prasentiert.

Bei der Osophagusatresie handelt es sich um eine seltene kongenitale
Fehlbildung der Speiserdhre, die 1:2500-4000 Neugeborene betrifft. Es kommt im
Laufe der embryonalen Entwicklung zu einer 6sophagelaen Fehlbildung mit
Kontinuitatsunterbrechung, was einen nicht durchgangigen Speiseweg zur Folge
hat. Zusatzlich kommt es haufig zu eine Fistelbildung zwischen Osophagus und
Trachea, wobei ein erhOhtes Aspirationsrisiko besteht. Die Fehlbildung entsteht
laut aktuellen Erkenntnissen bereits in der 3. bis 4. Entwicklungswoche und geht
auf eine Fehlentwicklung der Lungenknospe und des Septum dsophagotracheale
zurlck. Der genaue Pathomechanismus der Atresieentstehung konnte bis heute
nicht vollstandig geklart werden, man geht von einer multifaktoriellen Genese aus,
wobei sowohl genetische Faktoren als auch exogene Noxen eine

Osophagusatresie beglinstigen kénnen.

Die Klassifikation der Osophagusatresie geht auf Vogt und Gross zuriick und
gliedert die Atresie in unterschiedliche Formen abhangig von ihrer Auspragung.
Dabei wird eine Atresie je nach Lokalisation, Vorliegen von 6sophagotrachealen
Fisteln und der Distanz zwischen den beiden Osophagusstiimpfen in eine Gruppe
eingeteilt. Am haufigsten liegt mit ca. 86% der Typ llIb nach Vogt vor, wobei es
sich um eine Osophagusatresie mit einer distalen dsophagotrachealen
Fistelbildung handelt.

Die Osophagusatresie kann bereits pranatal diagnostiziert werden, wobei man im

Rahmen einer Pranatalsonografie das Vorliegen eines Polyhydramnions und eine

fehlende Magenblase feststellen kann. Auch ein proximal blind endender,
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erweiterter Osophagussack ist ein Hinweis fiir eine Osophagusatresie. Wichtig ist
hierbei, die sonografischen Merkmale gemeinsam zu betrachten, da es beim
Vorliegen eines einzelnen Merkmales oft zu Fehldiagnosen kommt. Dartber
hinaus kann ein fetales MRT als erweiterte Bildgebung dienen. Besteht ein
Verdacht, sollten regelmaRige Kontrollen erfolgen, eine eindeutige Diagnose kann

erst postnatal erfolgen.

Nach der Geburt leiden die Betroffenen aufgrund der Kontinuitatsunterbrechung
der Speiserohre an Husten, haufig kommt es auch zu einer Aspiration gefolgt von
Dyspnoe und Zyanose. Die ersten Stillversuche scheitern und es besteht oftmals
blasige Speichelbildung. Liegen diese Alarmzeichen vor, sollte eine Sondierung
zur Diagnosesicherung erfolgen. Aufgrund der Atresie lasst sich die Sonde nicht
bis in den Magen vorschieben, eine radiologische Lagekontrolle bestatigt in
weiterer Folge die Fehlbildung. Dariiber hinaus kann eine Osophagogastroskopie
mit Biopsie durchgefuhrt werden, um weitere Komplikationen oder mukosale

Veranderungen feststellen zu kdnnen.

In Gber 50% der Falle sind Neugeborene mit Osophagusatresie auch von anderen
kongenitalen Malformationen betroffen. Dazu zahlen kardiale, anorektale,
muskuloskelettale, urogenitale sowie renale Fehlbildungen. Liegen zumindest drei
kongenitale Fehlbildungen vor, spricht man von der sogenannten VACTERL
Assoziation.

Am haufigsten sind kardiale Malformationen mit der Osophagusatresie
vergesellschaftet, wobei das Vorliegen eines zusatzlichen Herzleidens das

Outcome weitgehend verschlechtert.

Um praoperativ eine Prognose stellen zu kdnnen, wurden verschiedene
Klassifikationen entwickelt, um die einzelnen Falle einstufen zu konnen. Bei der
Waterston Klassifikation spielen das Geburtsgewicht sowie das Vorliegen einer
weiteren kongenitalen Anomalie eine Rolle. Das Spitz Modell bezieht sich auf das
Geburtsgewicht und auf das Vorliegen einer kardialen Fehlbildung, wahrend das
Montreal Modell schwere Anomalien und eine die Notwendigkeit einer
Atemunterstutzung als Kriterien heranzieht. Eine weitere Klassifikation

unterscheidet je nach Distanz zwischen den Osophagussegmenten.
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Mit Hilfe dieser Klassifikationssysteme kann praoperativ Auskunft Gber die
Morbiditat, die Mortalitat sowie die weitere Prognose des Betroffenen gegeben
werden. Es lasst sich feststellen, dass ein geringes Geburtsgewicht und das
Vorliegen einer schweren kardialen Fehlbildung oder einer anderen
lebensbedrohlichen Anomalie eine schlechte Prognose aufweisen. Bei adaquaten
Geburtsgewicht und keinen zusatzlichen Anomalien stehen die Chancen eines

unkomplizierten weiteren Verlaufes sehr gut.

Die Osophagusatresie muss so rasch wie mdglich chirurgisch saniert werden,
wobei es mehrere Zugange und Operationstechniken gibt. Je nach Form der
Atresie kann ein primarer Verschluss erfolgen, wobei es sich um das
Therapieverfahren der Wahl handelt. Bei dieser Operation wird Uber einen
thorakotomischen oder thorakoskopischen Zugang eine End-to-End Anastomose
zwischen den beiden Stumpfen angelegt, beim Vorliegen einer Fistel wird diese
ebenfalls verschlossen. Ist dies aufgrund einer grof3en Atresiestrecke nicht
moglich, muss ein verzogerter Verschluss, eine Dilatation oder eine Elongation der
Osophagusstiimpfe erfolgen, bevor man diese miteinander verbinden kann. Ist
auch dies nicht mdglich, erfolgt ein Osophagusersatz mittels eines

Magenhochzugs oder eines Interponats des Colon oder Jejunum.

Postoperativ kann es zu frihzeitigen Komplikationen kommen. Dazu zahlt unter
anderem die Anastomoseninsuffizienz, die Anastomosenstenose und
Fistelrezidive. Diese Komplikationen kdnnen sich gegenseitig beglnstigen, des
Weiteren stellt eine erhohte Spannung im Bereich der Anastomose einen
Risikofaktor dar. Daher sind eine engmaschige postoperative Uberwachung der
Patienten und Patientinnen sowie sonografische und radiologische Kontrollen von

Bedeutung.

In weiterer Folge kdnnen Langzeitkomplikationen im Rahmen einer
Osophagusatresie auftreten, die die Betroffenen oft bis ins Erwachsenenalter
begleiten. Eine haufige Folgeerkrankung ist der gastroosophageale Reflux, der
ohne Therapie die Entstehung eines Barrett Osophagus und anschlieend eines
0sophagealen Adenokarzinoms begunstigen kann. Eine weitere

Langzeitkomplikation stellt die Tracheomalazie dar, daruber hinaus liegen bei
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Patienten und Patientinnen mit behandelter Osophagusatresie oftmals
Motilitatsstérungen des Osophagus sowie respiratorische Komplikationen vor.
Dazu zahlen rezidivierende Atemwegsinfekte, haufige Aspirationen sowie
Dysphagie. Diese Beschwerden konnen die Lebensqualitat der Betroffenen
massiv einschranken, auRerdem besteht das Risiko einer weiteren
Lungenschadigung sowie einer Metaplasie der Osophagusschleimhaut. Daher ist
es von grofer Bedeutung, Patienten und Patientinnen mit Osophagusatresie nicht
nur im Neugeborenenalter zu betreuen, sondern auch in ihrem weiteren Leben
eine Versorgung zu gewahrleisten und regelmafige Follow-up’s durchzufuhren.
Aufgrund der mangelnden Daten der Langzeitkomplikationen kann eine weitere
medizinische Betreuung in einem multidisziplinaren Team sowohl die Datenlage
verbessern, als auch zur Gesundheitserhaltung und Krankheitspravention der
Patienten und Patientinnen beitragen. Auf diesem Weg kann zukunftig ein
erweitertes Wissen Uber die Langzeitfolgen dieses Krankheitsbildes generiert
werden, was in weiterer Folge die Betreuung und Vorsorge der Betroffenen

optimieren kann.
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