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VORWORT

Im Jahr 2002 wurde unsere Tochter Nadine in der 34. Schwangerschaftswoche
geboren. Bis zum Tag ihrer Geburt wussten wir nicht, dass Nadine mit einer
Osophagusatresie zur Welt kommen wird. Die ersten 8 Jahre ihres Lebens wa-
ren geprdgt von geplanten aber auch notfallmdssigen Krankenhausaufenthalten.
Praklinische Notfalleinséitze beim Kind mit Osophagusatresie sind selten wenn
man bedenkt, dass in der Schweiz jdhrlich ca. 20 Kinder mit dieser Fehlbildung
geboren werden. Die Behandlung eines Kindes am Einsatzort kann aufgrund der
komplexen Fehlbildungen eine grosse Herausforderung fir das Einsatzteam be-
deuten. Deswegen habe ich mich dafir entschieden, die Diplomarbeit im Rahmen
meiner Ausbildung zur Dipl. Rettungssanitaterin HF Gber dieses Thema zu schrei-
ben. Die Patienten oder deren Eltern erwarten von uns Rettungssanitdtern rasche
Behandlungen, insbesondere bei lebensbedrohlichen Notfallen.

Die prdklinische Therapie richtet sich, wie grundsdizlich bei allen padiatrischen
Notfdllen, nach den vorliegenden Hauptsymptomen und den Algorithmen der
Rettungsdienste. Dieser Leitfaden soll dem Rettungsteam eine Hilfestellung auf
préklinischen Einsatzen bei Kindern mit Osophagusatresie bieten und keinesfalls
die internen Weisungen der Betriebe in Frage stellen.

Herzlichen Dank fir |hr Interesse!

Letizia Bischof,
(Dipl. Rettungssanitdterin HF)

Im Dezember 2016
Dieser Leitfaden ist aus der Diplomarbeit ,,Ein etwas anderer Notfalleinsatz — Das Kind mit Osopha-

gusatresie® entstanden. Er dient ausschliesslich als zusditzliches Hilfsmittel und ersetzt nicht die Algo-
rithmen des jeweiligen Rettungsdienstes.
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+ Grundlagen zur Osophagusatresie

Die Osophagusatresie ist eine seltene kongenitale Fehlbildung, bei der die Un-
terbrechung des Osophagus, mit oder ohne Verbindung zur Trachea, das Haupt-
problem ist. Dadurch entwickeln sich eine Vielzahl von gastrodsophagealen und
pulmonologischen Frish- und Spé&tkomplikationen. Die Osophagusatresie wird in

verschiedene Formen unterteilt:

Vorwort keine Fehlbildung Atresie mit unterer (distaler) Fistel Atresie mit oberer

(proximaler) Fistel
Grundlagen zur Osophagusatresie

Behandlungsstrategie
Formeln und Richtlinien
9 Akute Notfdlle beim Kind mit Osophagusatresie
14 Tracheomalazie — ™~ — S~
16 gastrodsophageale Refluxkrankheit

Atresie mit oberer (proximaler) Isolierte Atresie Tracheo-sophageale Fistel
17 Bolus-Blockade und unterer (distaler) Fistel ohne Atresie
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Nach der Diagnose erfolgt die sofortige chirurgische Versorgung um die tra-
cheodsophageale Fistel zu verschliessen, damit kein Speichel und Nahrung in
die Atemwege gelangt, sowie den proximalen und distalen Osophagusstumpf
zur gleichen Zeit zu reanastomisieren. Dies hdngt von der Distanz zwischen obe-
rem und unterem Osophagusanteil ab. Bei einer geringen Entfernung geschieht
dies am ersten Lebenstag mittels End-zu-End-Anastomosierung. Alternativ kénnen
Darm- oder Magenanteile (gastrische Transposition), die in den Thorax verlagert
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werden, einen fehlenden Osophagus ersetzen. Die betroffenen Kinder leiden
oft lange an Tracheomalazie, rezidivierenden Pneumonien, Dumping-Syndrom,
Osophagus-stenosen mit Bolus-Blockaden, gastrodsophagealer Refluxkrankheit
und Gedeihstérungen um die Wichtigsten zu nennen.

In Uber 55% aller Osophagusatresien sind begleitende Fehlbildungen zu er-
warten, welche grossen Einfluss auf die Therapie und das Outcome des Patien-
ten haben. Eine Sonderform ist das VACTERL-Syndrom. Hierbei handelt es sich
um einen variablen Fehlbildungskomplex der vertebrale, anorektale, cardiale,
tracheo-6sophageale, ésophageale (,esophageal”), renale und Anomalien der
Extremitaten (,limb*) beinhaltet.

Die Prognose bei Patienten mit einer Osophagusatresie ohne oder mit geringen
pulmonalen Komplikationen und zusdtzlichen Fehlbildungen ist gut. Die Kinder
bleiben aber oft lange pulmonale Risikopatienten (Reflux, Aspiration, Tracheo-
malazie, abnorme Lungenfunktion, Infekte) und missen bei Osophagusstenosen
regelmdssig einer Bougierungstherapie unterzogen werden. Oft leiden sie auf-
grund der Dysphagie, rezidivierenden Stenosen und chronischer Refluxésopha-
gitis an Malnutrition und Gewichtsverlust. Kinder kénnen nach der Operation
langere Zeit auf eine enterale Erndhrung angewiesen sein. Bei einer schweren
Tracheomalazie ist es zusdtzlich moglich, dass die Patienten mit Tracheostoma
versorgt sind.

Die meisten Kinder mit Osophagusatresie erhalten bei Austritt aus der Klinik
den ,Notfallausweis Osophagusatresie®. Der Notfallausweis soll einen méglichst
schnellen Uberblick Gber das Krankheitsbild des Kindes bieten.

=112
(europ. Notfallnummer; CH B144)

ril. Notarzt:

_ NOTPALLAUSWEIS/EMERGENCY CARD Fragen Sie bei einem Einsatz
°S°5!j°ﬁﬁﬁ§;f;IBEs'E nach diesem Notfallausweis!
i der e o SphageorFtl Dieser kann lhnen wichtige
A Hinweise zur Behandlung des
2 Scdarer (et i Gsphages = : betroffenen Patienten geben.
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O Latexallergie
a
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des Arztes und des med.

Notfallausweis Osophagusatresie

+ Behandlungsstrategie

Fur den General Impression (erster Eindruck) soll der ,,Pediatric Assessment Tri-
angle (Padiatrisches Beurteilungsdreieck) nach PALS (pediatric advanced life
support) angewendet werden:

PADIATRISCHES BEURTEILUNGSDREIECK

Erscheinungsbild Atemarbeit

Tonus (Muskeltonus)
Interactiveness (Mentaler Status)
Consolability (tréstbar)

Look (schaut oder starrt)

Speech / Cry (spricht oder schreit)

Korperhaltung
sichtbare Bewegungen
(Thorax / Abdomen)
Atemfrequenz

horbare Atemgerdusche

Hautkolorit

Pddiatrisches Beurteilungsdreieck nach PALS

Die initiale Beurteilung des Kindes soll quer durch den Raum erfolgen und héchs-
tens 60 Sekunden dauern. Nach diesem ersten Eindruck erfolgt die Entscheidung
kritisch / nicht kritisch. Daraus ergibt sich dann als Konsequenz die Einsatzstrate-
gie (z.B. Nachforderung Notarzt, Zeit vor Ort usw.) und Therapie.
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PRIMARY SURVEY (INITIALES ABCDE)
. BEI KINDERN MIT OSOPHAGUSATRESIE
Entscheidung:

kritisch (instabil) — nicht kritisch (stabil) o
irway

Beurteilung der Atemwege

Geschlossen [ verlegt? Offen / frei?

Atemwege freimachen und freihalten

nicht kritisch (stabil) Breathing

Beurteilung der Atmung

kritisch (instabil)
o mit Beurteilung der Atemwege, At-
mung und Zirkulation fortfahren

o Primary survey
(Beurteilung nach ABCDE)

« sofortige Behandlung der festgestell-

e Secondary survey (Vitalfunktionen, o0 . . 2 o0 . 2
ton Probleme (Lebensrettende Inter- Inaddquat / insuffizient? Addquat / suffizient?

SAMPLER / OPQRST, Bodycheck)

ventionen) « kontinuierliche Neubeurteilung o Positive Druckbeatmung (PEEP)  Saverstoff Uber Nasensonde, Sau-
(bei Bedarf mit 100% Saverstoff) erstoffmaske mit Reservoir oder Saver-
o Beurteilung der Thoraxhebungen und stofftrichter (Ziel Saverstoffsattigung >
Resonanz 94% - 99%)

Entscheidung nach General Impression

Die Therapie des Patienten ergibt sich aus der Entscheidung kritisch / nicht kri-
tisch. Grundsdtzlich werden beide Kategorien nach dem General Impression
Uber den Primary Survey (erste Ubersicht Gber das Krankheitsbild des Patienten)

abgehandelt.

Circulation

Beurteilung der Zirkulation

Puls oder andere Zirkulati- Puls vorhanden?

Es gilt folgender Leitsatz: onszeichen fehlen? « Beurteilung der Haut

¢ Start Cardio-Pulmonale-Reanimation * Beurteilung der Rekap-Zeit

(C-A-B)

»behandle Probleme wenn du sie findest*

Disability
Beurteilung des mentalen Status
Im Primary Survey werden die Krankheitsbilder der Prioritdt nach geordnet,
diagnostiziert und behandelt. Eine strikte Reihenfolge nach ABCDE ist sinnvoll, da
die Reihenfolge der Behandlungsprioritdt entspricht und so weniger die Gefahr

besteht, dass die/der Rettungssanitdter/in etwas verpasst. Expose / Environment

Entkleiden und erweiterte MaBnahmen

Initialer Algorithmus nach PALS bei Kindern mit Osophagusatresie
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+ Formeln und Richtlinien

Gewichtsberechnung 1-10 Jahre = (Alter in Jahren + 4) x 2 oder (2 x Alter in Jahren) + 9 Tubusgrossen uncuffed Saugling (< 1 Jahr) = 3.5 mmID
> 10 Jahre = Alter in Jahren x 3 (interner Durchmesser 1 -2 Jahre = 4.0 mmID
Termingeburt = ca. 3.5 kg in mm) mm ID > 2 Jahre = (Alterinl).: 4)+ 4
2 Jahr = ca.7 kg
1 lahr = ca. 10kg Tubusgrdssen cuffed Sadugling (< 1Jahr) = 3.0mmID
(interner Durchmesser 1 - 2 Jahre = 3.5mmlID
Atemfrequenz / Min. Atemfrequenz / Min. in mm) mm ID > 2 Jahre = (Alterin J.: 4) + 3.5
Séugling < 1 Jahr = 30-60 Cuffdruck sollte nach Mdglichkeit < 20 (- max. 25) ecm H20! betragen
Kleinkind 1 - 3 Jahre = 24 - 40
4 -5 Jahre = 22.34 Tubustiefe < 2 Jahre = Faustregel: Tubus bis schwarze Markierung
G e 12 el = 18-30 (ab Zahnreihe) hinter den Stimmbdndern verschwindet
13 - 18 Jahre = 12-16 vorschieben
(Alter in Jahren : 2) + 12 oder
Atemzugvolumen: 5 - 7ml / kg KG 3 x Tubusgrdsse (mm ID)
Tidalvolumen zur Beatmung: 8 ml / kg KG Laryngoskop / Spatel Miller
Bestimmung der richtigen Grdsse des Beatmungsbeutels: IR Mfller
— i . 19 Mt. - 35 Mt. Miller
Sauglinge und Kleinkinder - 3 J.: mind. 450 - 500 ml .
Altere Kinder und Adoleszente: 1000 ml SN A bl
. 7 - 9 Jahre Miller / Mac
Herzfrequenz / Min. Herzfrequenz / Min. (Mittelwert): 10 - 12 Jahre Miller / Mac
Neugeborenes - 3 Mt. = 140
3 Mt. - 2 Jahre = 130 Formeln und Richtlinien nach PALS 2015
2 Jahre - 10 Jahre = 80
> 10 Jahre = 75

Formel nach Pediatric Prehospital Care: 150 — (5 x Alter in Jahren)
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+ Akute Notfdlle beim Kind
mit Osophagusatresie

TRACHEOMALAZIE

+ GRUNDLAGEN

* Die Tracheomalazie ist eine pathophysiologische Weichheit der Luftrohre.

* Durch die tracheodsophageale Fistel kann es zu einer Wachstums- und Ent-
wicklungsstérung der Trachealknorpel kommen.

* Die Trachea kann kollabieren und so zu akuter Atemnot fihren.

+ TYPISCHE SYMPTOME

leicht / mittel schwer
Auffallende Atemgerdusche Einziehungen
(Giemen, Stridor, Rasselgerdusche) Nasenfligeln
Bellender oder ,;scheppernder” Husten Tachypnoe / Dyspnoe
Tachypnoe Zyanose

Apnoe

+ BEHANDLUNG

Leichte / mittlere Symptomatik

> 0O2-Gabe, hochdosiert (Maske mit Reservoir)

> Lagerung: Oberkorper erhght (mindestens 30°)
Erleichterung der Atmung und Aspirationsprophylaxe, da die Kinder meist an
einem gastroésophagealen Reflux leiden

> Bei feuchten Rasselgerduschen: NaCl 0.9% vernebeln
ein pulmonaler Infekt kann die Symptome der Tracheomalazie noch
verstdrken

N

> Wenn keine Besserung eintritt: CPAP-Beatmung

>

»

Sedation erwdgen: Dormicum 0.1-0.2 mg/kg KG i.v. / i.o. oder
0.2-0.3 mg/kg KG nasal 63

Transport wenn méglich in vorbehandelnde Klinik

Schwere Symptomatik

> Bei Apnoe mit Herz-Kreislaufstillstand: Reanimation

> Bei Kreislauf: Beatmung mit Beatmungsbeutel
durch den hohen Beatmungsdruck kann sich die kollabierte Trachea wieder
6ffnen

> Vorsichtige Intubation wenn keine Besserung durch Beatmung

» Lagerung: Oberkorper erhght (mindestens 30°)
auch bei bewusstlosen Patienten, Aspirationsprophylaxe bei gastrodsopha-
gealem Reflux

> 02-Gabe (hochdosiert) oder CPAP wenn Trachealkollaps geldst

» Sedation erwéigen: Dormicum 0.1-0.2 mg/kg KG i.v. / i.o. oder

0.2-0.3 mg/kg KG nasal

> Transport wenn méglich in vorbehandelnde Klinik

Spezielles

> CPAP: continuous positive airway pressure
(kontinuierlicher positiver Atemwegsdruck) Assistierende Beatmungsform,
setzt eine Spontanatmung voraus. Das Beatmungsgerdt gewdhrleistet einen
positiven Druck in den Atemwegen und verhindert so ein weiteres kollabieren
der Trachea.

> Intubation bei 30° Oberkdrper Hochlagerung, da die Patienten in der

Regel zusatzlich an einem gastrodsphagealen Reflux leiden und ein hohes
Aspirationsrisiko besteht.

. B



GASTROOSOPHAGEALE REFLUXKRANKHEIT

> Antiemetika Therapie erwdgen:

Ondansetron 0.1mg/kg KG (ab Alter 1 Jahr)
+ GRUNDLAGEN

> Transport wenn mdglich in vorbehandelnde Klinik

* Gastrodsophagealer Reflux ist definiert durch das unwillkurliche Zurickflies-
sen von Mageninhalt in den Osophagus.

* Wenn krankhafte Verénderungen, wie Osophagitis, Gedeihstérung oder re- respiratorische Symptomatik
spiratorische Beschwerden entstehen, spricht man von einer gastrodsophage-
alen Refluxkrankheit. > Bei Apnoe mit Herz-Kreislaufstillstand: Reanimation
* Mit ein“er starken Spannung der Anastomose steigt auch die Haufigkeit eines > 02-Gabe, hochdosiert (Maske mit Reservoir), wenn nétig assistierte Beat-
gastroésophagealen Refluxes. mung, mit erhdhtem Oberkdrper
* Die Reizung vom Larynx durch Magensdure kann einen Laryngospasmus aus-
16sen. > Lagerung: Oberkdrper erhoht (mindestens 30°)
> Schutzintubation bei bewusstlosem Patienten
+ TYPISCHE SYMPTOME > Gegebenenfalls und je nach Symptomen, Inhalation mit 2-5mg Adrenalin
oder NaCl 0.9%
Gastrointestinal Respiratorisch » Transport wenn méglich in vorbehandelnde Klinik
H&matemesis Pneumonie / Bronchitis
Nausea / Emesis Giemen / Stridor / Rasselgerdusche
retrosternale / epigastrische Schmerzen ~ Zyanose Attacken Spezielles
Zeichen einer Hypovol&dmie Apnoe

> Aufgrund der Gefahr der Mageninsufflation und Refluxprovokation sollte
eine assistierte Beatmung immer mit erhéhtem Oberkdrper durchgefihrt
werden.

Zeichen einer Andmie

+ BEHANDLUNG > Intubation bei 30° Oberkérper Hochlagerung (Aspirationsprophylaxe)

gastrointestinale Symptomatik
> 02-Gabe

> Lagerung: Oberkdrper erhoht (mindestens 30°)
Seitenlagerung bei Schock oder Bewusstlosigkeit ebenfalls mit erhdhtem
Oberkérper

> Volumentherapie
Beachte: permessive Hypotonie, wegen Gefahr eines verstdrkten Blutverlustes.
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BOLUS-BLOCKADE

+ GRUNDLAGEN

* Mit einer Bolus-Blockade ist das Verlegen des Osophagus durch Fremdkér-
per gemeint.

* Diese entsteht durch eine Osophagusstenose oder der fehlenden sophage-
alen Peristaltik

* Durch eine zusatzliche Tracheomalazie kann eine Bolus-Blockade zu einer
akuten Atemnot fuhren

+ TYPISCHE SYMPTOME

Dysphagie
Hypersalivation
Regurgitation / Aspiration
Dyspnoe / Zyanose

retrosternale / epigastrische Schmerzen

+ BEHANDLUNG

> Absauggeriit bereitstellen

> Instabiler Patient mit respiratorischer Problematik, assistierte Beatmung,
gegebenenfalls Schutzintubation (erhdhter Oberkdrper)

> Stabiler Patient: Hipfen lassen
Durch die Bewegung kann sich der impaktierte Bolus I&sen.

> 02-Gabe bei schlechter SpO2-Sattigung
> Atemwege regelmdssig Uberprifen

» Lagerung: Oberkorper erhsht (mindestens 30°)
Seitenlagerung bei Bewusstlosigkeit mit erhhtem Oberkérper

> Transport wenn méglich in vorbehandelnde Klinik

N s

Spezielles

>

Aufgrund der Gefahr der Mageninsufflation und Refluxprovokation sollte
eine assistierte Beatmung immer mit erhéhtem Oberkdrper durchgefihrt
werden.

Intubation bei 30° Oberkérper Hochlagerung (Aspirationsprophylaxe)

keine Getrdnke verabreichen, erhéhte Aspirationsgefahr!




DUMPING-SYNDROM

+ GRUNDLAGEN

* Das Dumping-Syndrom ist eine pathologisch beschleunigte Magenentlee-
rung.

* Es besteht aus gastrointestinalen, kardialen und vasomotorischen Beschwer-
den nach Nahrungsaufnahme.

* Ein Dumping-Syndrom tritt hauptsdchlich nach Operationen am Magen auf.

+ TYPISCHE SYMPTOME

Frih-Dumping Spdt-Dumping
Abdominalschmerzen Hyperglyké&mie
Nausea / Emesis Hypoglykémie
Tachykardie Hypotonie
Hypotonie Abdominalschmerzen
Kopfschmerzen Krampfanfall

Bewusstlosigkeit

+ BEHANDLUNG

> Grundsatzlich gilt: Behandlung nach Symptomen

> Analgesie bei Schmerzen: Novalgin 10mg/kg KG

> Seitenlagerung bei Bewusstlosigkeit mit erhéhtem Oberkdrper

> Blutzuckermessung (Normaler Blutzuckerspiegel 3.9-6.1 mmol/I)
> Glukose 0.5 - 1.0g/kg KG bei Hypoglykdmie

> Volumensubstitution bei Hyperglykamie

> Antikonvulsiva bei Krampfanfall:  Dormicum 0.1-0.2 mg/kg KG i.v. / i.o.

oder 0.2-0.3 mg/kg KG nasal
B o

Spezielles

> keine Getrdnke verabreichen, erhhte Aspirationsgefahr!)




+ Was konnen Sie zusatzlich tun?

"Bt B B &y Radnady
Nachsorge-Untersuchungsbuch
fiir Menschen mit
operierter Osophagusatresie

IESE SETTE St
auf den Ringbuchdecke!
L
E T R

n varmame:

Ihr Kind wird im Verlauf der Zeit von unter-
schiedlichen Spezialisten, Hausdrzten und
Kliniken betreut werden. Vielfach gehen
wichtige Unterlagen im Verlauf verloren, was

die Behandlung des Kindes verzégern kann.
1 Wir empfehlen Ihnen deshalb, wenn méglich
o % von Anfang an, selber ein gesondertes Tage-
aa buch zu fihren, in dem Sie alle Konsultatio-
nen, Kontrollen, Operationen, Behandlungen
und Krankheiten lhres Kindes eintragen. Somit
haben Sie jederzeit eine lickenlose Ubersicht
Uber den Krankheits- und Entwicklungsverlauf
Ihres Kindes. Es ist auch hilfreich, wenn man
das Tagebuch mit Kopien der Operations-
i und Arztberichte ergdnzt.

Srranoe: wéahnart:

Eitta stallen Sio Th Kind [ sieh 2ur Machuntarsuchisng vor:
i

Im Erwachsensnaiter Al 5 Jabg Alla 510 Tahue

Bitte hatten Sie alle Untsrsuchungstermine im Eteresss tres Kindes sinl
Wichtige auf den e

Fragen Sie in lhrer Klinik nach dem Nachuntersuchungsbuch (NUB) fir Kinder mit
Osophagusatresie, das von zahlreichen Experten multi-disziplindr unter Leitung
von KEKS entwickelt wurde. Es dient sowohl dem Arzt als auch lhnen als Vorschlag
und Strukturhilfe fir eine regelmaBige Nachsorge.

Das Nachuntersuchungsbuch (NUB) steht jedem Patienten zur Verfigung.

Néhere Informationen Gber das KEKS-Nachsorgeprojekt finden Sie auch Gber
einen Link auf unserer Homepage www.keks.org

Die Osophagusatresie ist eine lebenslange Diagnose.
Bleiben Sie dran!

An'rieme'rikq
Apnoe

Aspiration

Bougierung

Distql

Dysphagie
Dyspnoe

End-zu-End-
Anastomose

Epigastrisch

g astrische
Transposition

+ Glossar

Antibrechmittel
Atemstillstand

Eindringen von Flussigkeit oder Nahrung in die Atemwege
Aufdehnung einer Engstelle

von der Kdrpermitte entfernt
Stérung des Schluckaktes

vom Patienten empfundene Atemnot

chirurgische Verbindung von zwei Hohlorganabschnitten

auf den Oberbauch bezogen

chirurgische Verlegung von Magen- oder Darmteilen in den
Brustraum, als Speiserdhrenersatz

gastrodsophageal Magen und Speiserdhre betreffend

Gds'rrische
Transposition

Verlagerung des Magens aus dem Bauchraum ber das
Zwerchfell in den Brustraum, z.B. zum Uberbricken
langstreckiger Atresien der Speiseréhre




