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Liebe Eltern,

wir gratulieren lhnen zur Geburt lhres Kindes. KEKS-Kinder sind wunderbare
Wesen, mit ein paar wesentlichen Abweichungen, die den Start schwierig sein
lassen. Wenn Sie dieses Heft in der Hand halten, haben Sie den ersten Schock
nach der Diagnose vielleicht noch nicht ganz verkraftet. Wir fihlen mit lhnen.
All die Sorgen und Angste in diesen ersten Lebensstunden und -tagen sind nicht
einfach zu ertragen.

Wir, das sind Eltern, die vor einiger Zeit die gleiche Erfahrung gemacht haben,
aber auch unsere erwachsenen OA-Patienten, die teilweise inzwischen gesunde
Kinder haben und Mut machen mit ihren Lebensgeschichten.

Wir, das ist aber auch ein engagiertes Team aus haupt- und ehrenamtlichen Ex-
perten rund um das Thema Osophagusatresie.

Sie trifft keine Schuld am Krankheitsbild Ihres Kindes! Sie haben nichts
falsch gemacht! Aber Sie kdnnen jetzt ganz viel richtig machen, wenn Sie
trotz aller Unsicherheit ganz nah bei Ihrem Kind sind und vom ersten Mo-
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+ Was ist eine Osophagusatresie?

Die Osophagusatresie ist eine seltene angeborene Fehlbildung, das bedeutet
weniger als funf Patienten pro 10.000 Einwohner. Der Begriff ,,Atresie* kommt
aus dem Altgriechischen und bedeutet ,.keine Offnung, kein Durchgang*“.

Erst im 20. Jahrhundert wurden Methoden zur erfolgreichen Behandlung entwi-
ckelt. Heute muss kein Kind wegen einer Osophagusatresie sterben. Die Behand-
lung der Osophagusatresie stellt aber héchste Anspriiche an den Kinderchirur-
gen und das in der Folge versorgende drztliche, pflegerische und therapeutische
Team.

Die wenigsten Fdlle kdnnen einem Fehlbildungs-Syndrom zugerechnet werden.
Die Fehlbildung gilt als nicht vererblich. Die Osophagusatresie findet sich aber
manchmal in Zusammenhang mit einer VACTERL-Assoziation (Assoziation bei der
Fehlbildungen im Bereich der Wirbelkérper (vertebrae=V), des Anus (=A), des
kardialen GefdaBbaumes (cardiovascular tree=C), der Luftrdhre (trachea=T),
der Speiseréhre (esophagus=E), des Nierensystems (renal system=R) und der
GliedmaBen (limb=L) zusammentreffen.).

Die Osophagusatresie kann in unterschiedlichen Formen auftreten. Am haufig-
sten mit etwa 85% tritt die Osophagusatresie mit distaler tracheo-ésophagealer
Fistel auf, d.h. der untere Stumpf der Speisershre mindet als Verbindung zur
Luftrohre. Zur Beschreibung der unterschiedlichen Formen der Osophagusatresie
werden verschiedene Klassifikationen benutzt. Am einfachsten erscheint uns die
Beschreibung nach der Anatomie.

+ Die Fehlbildungsarten
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keine Fehlbildung Atresie mit unterer (distaler) Fistel Atresie mit oberer
(proximaler) Fistel

1

Atresie mit oberer (proximaler) Isolierte Atresie Tracheo-6sophageale Fistel
und unterer (distaler) Fistel ohne Atresie
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Eine Fistel bedeutet eine Verbindung zwischen Luft- und Speiserdhre (tra-
cheo-6sophageale Fistel), die Speichel, Nahrung oder Magensaft in die Lungen
passieren lasst und dadurch eine Lungenentzindung oder einen Atemstillstand
verursachen kann. Diese Fistel erfordert hdufig eine Operation in den ersten
Lebenstagen. Selten ist eine sofortige Notfall-Operation notwendig.

Obwohl eine Osophagusatresie mit distaler Fistel typischerweise nicht sofort
operiert werden muss, kann sie unter bestimmten Umsténden zum chirurgischen
Notfall werden. Insbesondere bei Frihgeburtlichkeit kann das intubierte und be-
atmete Kind eine zunehmende Auftreibung des Bauches zeigen, da eventuell
Luft Uber die bestehende Fistel in den Magen gepumpt wird. Insbesondere bei
gleichzeitig bestehender Dinndarm- oder Intestinal-Atresie kann der Patient zu-
nehmend instabil werden. Unter solchen Umstdnden ist ein sofortiges chirurgi-
sches Eingreifen notwendig.
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Die Osophagusatresie mit einer begleitenden Larynxspalte wird haufiger be-
schrieben. Deshalb wird von Experten empfohlen nach Narkoseeinleitung, noch
vor Beginn der eigentlichen Operation, eine Spiegelung von Kehlkopf und Tra-
chea von einem spezialisierten HNO-Arzt durchfihren zu lassen. Das erhdht zu-
dem die Sicherheit, keine obere Fistel zu Ubersehen. Auch die Zwerchfellhernie
(Bruch im Zwerchfell) ist als Begleitfehlbildung der Osophagusatresie dokumen-
tiert und sollte ausgeschlossen werden. Ebenso wird empfohlen vor der Korrek-
tur-Operation weitere Fehlbildungen am Bronchialsystem und/oder am Herz
auszuschlieBen, um unerwartete Komplikationen zu vermeiden.

Eine tracheo-6sophageale Fistel ohne Osophagusatresie ist schwierig zu diag-
nostizieren und wird oft erst spdter im Leben gefunden.

+ Wie wird die Osophagusatresie
behandelt?

Bis zur Operation wird lhr Baby genauestens untersucht und es liegt in einem
speziellen Warmebettchen oder in einem Brutkasten (Inkubator). lhr Kind wird an
vielen Gerdten angeschlossen sein, die Blutdruck, Herztone und Atmung kontrol-
lieren, ,,am Tropf héngen“ (Infusionen bekommen) und der Speichel wird abge-
saugt. Vor einer Operation wird der Oberkérper des Kindes hochgelagert und
das Sekret aus dem nicht durchgéngigen Teil konstant durch eine Sonde abge-
saugt. Fragen Sie die Arzte oder das Pflegepersonal, wenn Sie wissen mdchten
wozu ein Gerdt oder ein Schlauch gut ist.

Nach Abschluss der Untersuchungen und Stabilisierung des Gesundheitszustan-
des kommt lhr Kind in den Operationssaal. Wir wollen nicht verschweigen, dass
es sich um einen sehr schwierigen Eingriff handelt, der aber in erfahrenen Han-
den auch bei den hdufig auftretenden Komplikationen gut verl&uft.

Die Haupt-Ziele der Korrektur sind der Verschlu3 einer oder mehrerer Fisteln und
deren Entfernung. Sowie im Anschluss die End-zu-End-Anastomose, d.h. die Ver-
bindung der beiden bestehenden Stumpfe der Speiserdhre. Das kann entweder

durch Offnung des Brustkorbes (Thorax) oder als Thorakoskopie durchgefihrt
werden. Die Letztere stellt hohe Anforderungen an die chirurgische Ausristung
und das Team und erfordert eine ausgeprdgte Erfahrung bei der Durchfihrung
minimal-invasiver Operationen bei Neugeborenen.

Eine hochspezialisierte Kinderandsthesie ist zwingend notwendig.
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Durchtrennung der Fistel Verschluss der Fistel

Korrigierter Osophagus

Falls sich wahrend der Operation herausstellt, dass eine Korrektur nicht sofort gut
gelingen kann, ist die Anlage eines Zugangs Uber die Bauchdecke zur Erndhrung
und eine verzdgerte oder stufenweise Korrektur ein sinnvoller Weg. Ein guter
Operateur bricht einen Eingriff ab, wenn er erkennt, dass die geplante Vor-
gehensweise nicht zur bestméglichen Versorgung fihrt. Eine End-zu-End-Anas-
tomose um jeden Preis (,unter erheblichem Zug") fihrt fast immer zu massiven
Problemen, die die Lebensqualitat daverhaft einschrénken.

Um die Begleitschdden am Gewebe wdhrend der Operation zu begrenzen, ha-
ben sich Kinderchirurgen minimal-invasive Techniken sogar fur hdchst-komplexe
Bedingungen angeeignet.
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Prinzipiell werden heute alle Operationsverfahren offen oder minimal-invasiv (z.
B. im Rahmen einer Thorakoskopie) durchgefihrt. Ob eine Methode der anderen
dabei Uberlegen ist, kann zum jetzigen Zeitpunkt noch nicht abschlieBend beur-
teilt werden.

Ihr Kind hat eine schwierige Operation hinter sich. Meist muss es einige Tage
kinstlich beatmet werden. Durch seine Nase fuhrte eine Magensonde, Uber die
schon bald etwas Flissigkeit in den Magen zugefihrt (sondiert) werden kann.
Diese Sonde darf erst nach sorgfaltigem Abwdgen und auf Anordnung des Ope-
rateurs gewechselt oder entfernt werden. Das Baby bekommt Infusionen und
Uberall sind Uberwachungsgerdte: Ein Bild, wie Sie sich die ersten Tage mit lhrem
Kind nicht vorgestellt haben. Dennoch, lassen Sie sich nicht von all den Gerdaten
auf einer Intensivstation abschrecken. Ihr Kind braucht diese Geréte um zu Gber-
leben.

Lassen Sie |hr Kind spiren, dass Sie da sind, suchen Sie Kontakt zu ihm, fassen
Sie seine Hand und sprechen Sie mit ihm. Es kennt Ihre Stimmen und braucht lhre
Wdarme. Nehmen Sie sich dafir Zeit so viel Sie nur kénnen.

+ Was geschieht nach der Operation?

Der fir Sduglinge normale gastro-ésophageale Reflux ist fir die operierte Ana-
stomose schadlich. Daher wird unmittelbar nach der Operation mit einer sdure-
hemmenden Therapie begonnen, die zumindest in der Anfangszeit auch nach der
Klinikentlassung fortgesetzt werden sollte.

Mit der Erndhrung iber den Mund wird gewartet bis eine Kontrast-Darstellung
der Speisershre (Breischluck) die Dichtigkeit und Haltbarkeit der Anastomose
bestatigt. Die Durchfihrung der Kontrast-Darstellung der Speiserdhre erfolgt in
Abhdngigkeit vom Verlauf der Operation, dem Allgemeinzustand des Kindes
und weiteren individuellen Besonderheiten in der Regel zwischen dem finften
und siebten postoperativen Tag, in Einzelfallen auch spater.

Sobald die Kontrast-Darstellung eine dichte Anastomose zeigt, wird mit der
Nahrungsgabe Uber den Mund begonnen. Denken Sie immer daran, dass die
Speiserdhre nicht gesund ist und es vielleicht davern kann, bis lhr Kind sicher
trinken und schlucken kann. Bei fortwdhrendem Husten nach den Mahlzeiten sollte
aber auch an eine der méglichen Komplikationen gedacht werden (siehe weiter
unten).

lhre Aufmerksambkeit, Liebe und Ndhe sind fir lhr Kind eines der wichtigsten
Dinge, die Sie ihm in dieser Zeit geben konnen.

Ihr Kind braucht aber nicht nur den Kérperkontakt. Niemand auBBer lhnen ist in
der Lage, lhr Kind so lange und ausfihrlich zu beobachten wie Sie. Es ist wich-
tig die Verdanderungen und Reaktionen auf die unterschiedlichen medizinischen
sowie therapeutischen MafBnahmen zu beobachen. Umwege und zeitweise Rick-
schritte sind eher die Regel als die Ausnahme. Sprechen Sie mit den Arzten und
Schwestern Uber das, was lhnen auffdllt. Verlassen Sie sich nicht allein auf die
Behandler, niemand verbringt mehr Zeit mit lhrem Kind als Sie. Somit ist es gut
mdglich, dass lhnen Probleme friher auffallen, als z. B. dem Pflegepersonal.
Machen Sie die Arzte darauf aufmerksam. Bleiben Sie hartnéckig, bis Sie eine
wirklich befriedigende Antwort erhalten. Teilen Sie ihnen Ihre Beobachtungen
mit! Fragen Sie, wenn Sie etwas nicht verstehen — es ist lhr Recht! Manchmal fal-
len einem die Fragen erst ein, wenn Angehdrige und Freunde ihre Fragen stellen
oder wenn Sie sich den Tag bei Ihrem Kind abends durch den Kopf gehen lassen.
Schreiben Sie sich eine Fragenliste fir den ndchsten Kliniktag.
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Die langstreckige und sehr komplizierte Osophagusatresie

Manchmal ist die Licke in der Speiserdhre so lang, dass die beiden Enden nicht
gleich in der ersten Operation zusammengefihrt werden kénnen. Kinder mit
langstreckiger oder komplizierter Osophagusatresie gehéren in eine der we-
nigen hoch spezialisierten Kliniken fir diese extrem seltenen Formen. Es kann
im Einzelfall auch hilfreich sein in einem europdischen Zentrum um eine zweite
Meinung zu bitten. Dies gilt auch insbesondere, wenn eine vermeintlich einfache
Osophagusatresie nicht direkt angemessen korrigiert werden kann.

oberer (proximaler)
Blindsack (Pouch)

SN

unterer (distaler) Atresie mit oberer
Blindsack (Pouch) (proximaler) Fistel

Definition nach Bagulan, Petro et al (2017)

Nehmen Sie Kontakt zu uns auf. Lassen Sie sich von groBeren Anfahrtswe-
gen zu einer spezialisierten Klinik nicht verunsichern.

Es gibt auch Unterstitzung fur die Versorgung der Geschwisterkinder. Der langs-
te Weg lohnt sich fir diese ersten Wochen, wenn danach die Lebensqualitat
deutlich hdher sein kann als im Falle einer weniger kompetenten Versorgung.
Leider werden gerade in Deutschland noch immer Kinder mit Osophagusatresie
in zu vielen Kliniken mit geringem oder ohne Expertenwissen versorgt. Das kann
gut gehen — leider geht es haufig nicht gut.

In den ersten Wochen kénnen die beiden Stimpfe
noch spontan aufeinander zuwachsen. Damit verrin-
gert sich das AusmaB der Licke und ermdglicht da-
nach eventuell eine direkte Anastomose. Diese Zeit
kann abgewartet werden, ist aber fir Familien eine
erhebliche Belastung. KEKS unterstutzt Sie.

verzdgerte primdre Anastomose

Es werden verschiedene Methoden beschrieben, die

_— \ das vorhandene Speiserdhrengewebe zum Wachstum

anregen sollen. Die vorhandenen Blindsécke kénnen

mit Sonden oder Bougies regelmdBig stimuliert wer-

den oder auch unter Zug gesetzt werden (Foker-Tech-

nik). Jedes Verfahren erfordert Erfahrung und sehr spezifisches Wissen, das nur
in sehr wenigen Kliniken europaweit vorliegt.

Foker-Technik

Der Speichel wird in dieser Zeit iiber eine Schlirfsonde (Replogle-Sonde/Tube)
abgesaugt. Die Anlage einer kinstlichen Offnung, einer sogenannten Speichel-
fistel (oder auch Collar-Fistel /Collar-Stoma) zum Speichelabfluss sollte mdglichst
vermieden werden. Bei der Anlage einer Speichel-Fistel wird der obere Spei-
serdhrenanteil an die HalsauBenseite verlegt und der Speichel flieBt aus. Die
Anlage einer Speichelfistel schrankt spatere Operationsmdglichkeiten erheblich
ein und sollte einen wichtigen Grund haben.

Bei Experten herrscht Einigkeit dariber, dass die Durchfihrung einer Spiegelung
der Atemwege (Tracheo-Bronchoskopie) vor einem Korrekturversuch der Spei-
serdhre unverzichtbar ist. Hierbei soll eine eventuelle obere Fistel ausgeschlossen
und eine ,weiche Luftréhre* (Broncho-Tracheomalazie) rechtzeitig erkannt wer-
den.
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Ziel einer operativen Korrektur ist nach Méglichkeit der Erhalt des vorhandenen
Speiserdhrengewebes. Nur wenn dies nicht méglich oder mit einer starken Ein-
schrankung der Lebensqualitat des Betroffenen verbunden ist, sollen Techniken
zum Ersatz der Speiserdhre diskutiert werden.

Auch hier gibt es verschiedene Techniken. Das Einsetzen eines Sticks Dinndarm
(Jejunum-Interponat), den Magen-Hochzug (gastrische Interposition), den Ma-
gen-Schlauch (Gastric Tube) und den Ersatz der Speiserdhre durch ein Stick

Dickdarm. Uber die Anwendung der einzelnen Methoden gibt es verschiedene
Meinungen. Jede hat deutliche Vor- und auch Nachteile.

Beispiele fir Erstatzmethoden

I ' Jejunum-Interponat
AT

Gastrische Transposition (“Magenhochzug”)

~

Manche Techniken werden seltener als andere angewandt oder spielen nur bei
besonderen Typen der Osophagusatresie oder der Verdtzung der Speisershre
eine Rolle. Achten Sie darauf, dass lhnen alle Methoden erklé&rt werden.

Die Auflistung einer Methode stellt keine Empfehlung von KEKS dar. Die Entschei-
dung, welche OP-Technik angewandt wird, ist immer vom Einzelfall abhdngig
und kann nur vom Operateur gemeinsam mit den Eltern festgelegt werden.

Bitte setzen Sie sich so schnell wie méglich mit uns in Verbindung. Wir kon-
nen lhnen Informationen zu den unterschiedlichen Methoden, sowie die Vor-
und Nachteile aus Sicht von Experten zur Verfigung stellen.

Zur Behandlung einer langstreckigen Osophagusatresie muss der Kinderchirurg
die verschiedenen zur Verfigung stehenden Mdglichkeiten verstehen und die
dem einzelnen Fall angemessene Technik anwenden kdnnen. Auch die Familiensi-
tuation oder weitere Fehlbildungen kdnnen einen Einfluss auf diese Entscheidung
haben.

Fir alle Verfahren gilt:

* Langfristig muss eine normale Erndhrung gesichert sein.

* ein etwaiger Speiseréhrenersatz muss mit dem Patienten mitwachsen
und langfristig méglichst seine Form behalten.

* Ein ZurickflieBen von Mageninhalt (gastrodsophagealer Reflux) sollte
durch das Operationsverfahren minimiert werden.

* Beeintrachtigungen der Lungen- und Herzfunktion sowie kosmetische Beein-
trachtigungen sollten minimiert werden.

* Ersatzverfahren sollten auch bei kleinen Kindern mdglichst technisch einfach
durchfihrbar sein.

Der Erhalt des Schluckreflexes ldsst sich bis zur Operation trainieren. Das sollte
auch unbedingt geschehen. Das ist besonders fur die Kinder wichtig, die auf
Grund der GréBe der Licke oder begleitender Fehlbildungen nicht gleich ope-
riert werden kdnnen.




+ Wo erhalten Sie Hilfe?

Im Augenblick gibt es noch keine offiziellen Referenz-Zentren fur die Behand-
lung einer Osophagus-Atresie in Deutschland. Deshalb werden Korrekturen ei-
ner Osophagusatresie in den meisten kinderchirurgischen Kliniken durchgefihrt.
Trotzdem gibt es Kliniken mit mehr Erfahrung und Kompetenz sowie Kliniken
mit deutlich weniger Erfahrung in der Behandlung einer Osophagusatresie. Da
die Erkrankung mit anderen Fehlbildungen auftreten kann, sind oft auBBer Kin-
derchirurgen und Neonatologen auch Kinderkardiologen, Kinderherzchirurgen,
Nephrologen, Neuropé&diater, Pneumologen, HNO-Arzte, Orthopé&den und die
Sozialpddiatrie in die Behandlung eines einzigen Kindes involviert. Diese Inter-
disziplinaritat ist ganz typisch fir dieses Krankheitsbild, und dieser Komplexitat
sollte insofern Rechnung getragen werden, dass |Ihr Kind nur in einer Klinik mit
entsprechenden Mindesstrukturen behandelt werden sollte. Das ist insbesondere
fir das Management von Komplikationen von groBer Bedeutung.

Kinderchirurgen missen sich bewusst sein, dass ihre Arbeit lebens-
lang einen massiven Einfluss, im Guten wie im Schlechten, auf ihren
Patient hat. Deshalb gibt es fiir sie niemals Spielraum fir Kompromis-
se.

Betroffene Eltern werden deshalb aufgefordert offensiv und kritisch
mit den Verantwortlichen der medizinischen Behandlung ins Gesprédch

zu gehen.

Fragen an die Chef- und Oberdrzte
sollten z.B. beinhalten:

* Wieviel Fdlle haben Sie persénlich schon insgesamt behandelt?

* Wieviel Fdlle wurden in den letzten finf Jahren in dieser Kinderchi-
rurgie behandelt?

* Beherrschen Sie die notwendigen Techniken um die Eingriffe auch mi-
nimal-invasiv durchzufihren?

* Pflegen die Arzte in lhrem Hause ein Netzwerk fir Techniken, die sie
selbst nicht beherrschen?

* Wie gut funktioniert die Zusammenarbeit mit den Neonatologen, Pul-
mologen, den Kardiologen und der HNO-Abteilung?

* Wie erfahren ist das derzeitige pflegerische Team in der Betreuung
von Patienten mit einer Osophagusatresie?

* Wie schnell kann ich Sie bei Fragen und Problemen wdhrend des Kili-
nikaufenthaltes erreichen?

* Welche Angebote kdnnen Sie mir fir die Nachsorge meines Kindes
machen?

* Wer unterstitzt mich nach dem Klinikaufenthalt zu Hause?
In Deutschland existiert zudem seit mehr als 30 Jahren KEKS, eine bun-

desweite Patienten- und Selbsthilfeorganisation fir Menschen mit einer
Osophagusatresie.

Informationen zu KEKS und alle Angebote erhalten Sie unter
www.keks.org.
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+ Wer ist KEKS?

KEKS ist ein Zusammenschluss von Eltern
deren Kinder mit einer Speiserdhren-
fehlbildung geboren wurden und Er-
wachsenen, die von einer Osophagus-
atresie betroffenen sind. Seit 1984 un-
terstitzen wir Eltern und Betroffene.
Durch dieses Gber Jahrzehnte angesam-
melte Wissen, die Sammlung von wissen-
schaftlichen Veréffentlichungen und der
weltweiten Zusammenarbeit mit Exper-
ten hat KEKS Kompetenz rund um die
Osophagusatresie erworben.

Unser wissenschaftlicher Beirat liefert
einen wertvollen Beitrag zur KEKS-Ar-
beit. Seine Mitglieder sowie ein erwei-
tertes medizinisches Netzwerk stehen
den KEKS-Mitarbeitern als kompetente
und erfahrene Ansprechpartner zur Ver-
figung.

KEKS arbeitet im Europdischen-Refe-
renz-Netzwerk (ERNICA) mit.
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+ Was kann KEKS fir Sie tun?

Wir mdchten lhnen helfen, dass es Ihnen leichter fallt mit einer Fehlbildung der
Speiserdhre und deren begleitenden Schwierigkeiten im Alltag umzugehen. Eine
Fille an Informationsmaterial soll Ihnen helfen, gut informiert zu sein.

Unser Beratungsteam gibt lhnen gerne Tipps im tdglichen Umgang mit lhrem
Kind.

KEKS berichtet seinen Mitgliedern in regelmdaBigen Abstdnden Uber Neuigkeiten
und verdffentlicht die Zeitschrift ,,Krimelchen* mit medizinischen Artikeln, Eltern-
berichten und wichtigen Mitteilungen fir Mitglieder und Freunde von KEKS. Zu-
dem bietet KEKS Workshops, Kurse, Beratung und Betreuung an.

Wir kénnen in der Geschdftsstelle erfahrungsgemaB vieles, aber nicht alles wis-
sen. Sie konnen am Besten Uber die Kontakte zu den Familien in Ihrer Region
herausfinden, wer einen erfahrenen Kinderarzt oder Therapeuten in einer be-
stimmten Fachdisziplin kennt. KEKS hilft lhnen und Ihrem Kind sich mit dieser Fehl-
bildung nicht alleine zu fihlen.

Unser KEKS-Haus in Stuttgart heisst alle Mitglieder willkommen. Vielleicht méch-
ten Sie sich auch mit einer anderen Familie hier treffen? Ob Erholungsurlaub oder
ein Kurzbesuch, wir haben Platz und Zeit fir Sie. Wir haben es fir Sie gebaut!




+ Welche Probleme konnen
noch auftauchen?¢

KEKS-Kinder neigen oft dazu, Probleme mit den oberen Atemwegen zu bekom-
men. Bronchitis ist an der Tagesordnung. Oft haben sie auch einen bellenden Hus-
ten, denn KEKS-Kinder haben meist eine ,,weiche" Luftréhrenwand, in einigen Fdél-
len auch eine ausgeprdgte Broncho-Tracheomalazie. Die Tracheomalazie kann
bei besonders starker Ausprdgung lebensbedrohliche Situationen hervorrufen.
Refluxproblematiken und Motilitatsstorungen (haufig beobachtet bei Wachstums-
schilben), Stenosen oder ein Dumping-Syndrom treten ebenfalls auf. Je mehr Sie
dariber wissen, desto besser kénnen Sie lhrem Kind helfen. Die Mehrheit der
operativen Eingriffe wird durch Lecke und Verengungen (Strikturen, Stenosen)
verursacht.

Reflux

Als gastroésophagealen Reflux bezeichnet man den Rickfluss von Mageninhalt
(Séure, Speisebrei) in die Speiserchre. Wenn dieser Reflux zu Krankheitszeichen
fihrt, spricht man von gastro-dsophagealer Refluxkrankheit.

Normalerweise wird die Nahrung nach Abschlucken mit Hilfe der Muskelarbeit
(Peristaltik) der Speiserdhre durch den Mageneingang (Cardia) in den Magen
beférdert. Durch einen ungeniigenden Verschlussmechanismus am Mageneingang
flieBt saurer Mageninhalt zurick in die Speiserdhre (Reflux) oder sogar in die
Luftréhre (Aspiration). Dieser saure Mageninhalt reizt die Speiserdhren-Schleim-
haut. Folgen sind Entzindungen der Speisershre (Osophagitis) mit Sodbrennen
oder Komplikationen wie Stenosen, Geschwiren, Blutungen oder Lungenentzin-
dungen.

Bei Kindern mit operierter Osophagusatresie ist eine Refluxkrankheit haufig, da
die Nervenversorgung und damit die Peristaltik der Speisershre gestort ist und/
oder die gesamte Anatomie des gastro-ésophagealen Ubergangs von der Norm
abweicht.

Kind ohne Fehlbildung Kind mit Osophagusatresie

Die Anastomose
kann die Speiserohre
nach oben ziehen

—

Zwerchfell

verkiirzter reduzierter His-Winkel

His-Winkel intra-abdomineller Osophagus

Sauerer Mageninhalt

Hinweise auf eine Refluxkrankheit sind bei jungen Kindern Nahrungsverwei-
gerung, hdaufiges Spucken und Erbrechen nach den Mahlzeiten, Unruhe beim
Trinken, Schreien, (ndchtliches) Husten auch ohne Erkdltungszeichen, Aspiration,
Ohrenschmerzen, Gedeihstérungen, Krampfanfalle, Uberstrecken von Kopf und
Oberkérper nach hinten, SANDIFER-Syndrom = refluxbedingter Schiefhals nach
links und vieles mehr.

In der Regel wird die Refluxkrankheit zundchst mit physikalischen Massnahmen,
wie Hochlagerung beim Liegen, Andicken der Nahrung und ca. 30 minitigem
Aufrechthalten des Sduglings nach der Mahlzeit bekémpft sowie konservativ mit
Medikamenten, sogenannten Sdureblockern, behandelt.

In einigen Féllen muss der gastrodsophageale Reflux operativ durch eine Anti-
refluxoperation (z.B. Fundoplikatio) behoben werden. Auch hier gibt es unter-
schiedliche Techniken.



Folgen des Reflux

Reflux im Bereich des Rachens und des Kehlkopfes
fuihrt zu asthmadhnlichen Symptomen wie
Keuchen und Husten, besonders nachts

Reflux im Mundraum kann als
Erbrechen gesehen werden

Reizung der Stimmbander kann
zu Laryngospasmus und Atem-

Aussetzern (Apnoe) fiihren Saurer Reflux im Mund kann

Anastomosengewebe kann den Zahnschmelz schadigen

sich verengen, falls es von
saurem Reflux gereizt wird Ubertritt von saurem Reflux in die
Luftrohre und die Lunge tragt zu
bronchialen Infekten bei und
verschlimmert stark die Symptome
einer Tracheomalazie

Irritation der
Osophagusschleimhaut
verursacht Schmerzen
(Sodbrennen und

evtl. Blutungen)

sauerer Mageninhalt

Lecke

Die meisten Lecke sind begrenzt und heilen unter Beobachtung von alleine. Gré-
Bere Lecke sind selten und bendtigen in der Regel die Gabe von Antibiotika,
eine Drainage des Mediastinums (Mittelfellraum) oder einen operativen Eingriff.

Osophagusstenosen und -strikturen

Die Ausbildung einer Stenose kommt grob bei 30% der Patienten im Anasto-
mosenbereich vor. Die Haufigkeit dieser Komplikation steht in Zusammenhang
mit der urspringlichen Ausprdagung der Osophagusatresie. Bei einem groBen
Abstand zwischen den Stimpfen treten Stenosen im Bereich der operativen Ver-
bindungsstelle (Anastomose) sehr hdufig auf. Die Verbindung der Stimpfe unter
Spannung erhdht zusatzlich das Risiko fir das Auftreten von Stenosen. AuBerdem
ist ein unbehandelter Reflux h&ufig Ursache fir hartnackige, immer wiederkeh-
rende Stenosen. Damit muss bei der Nachsorge ein Hauptaugenmerk auf die
Behandlung von Reflux gerichtet werden.

o [

Der Einsatz von Bougies, Maloney- und Ballon-Kathetern sind mdgliche Optio-
nen fir die Aufweitung von Engstellen (Stenosen/Strikturen). Dabei ist es absolut
empfehlenswert die Aufweitung in kleinen Schritten durchzufihren, um einen Riss
(Ruptur) der Anastomose zu vermeiden. Die Aufdehnung von Stenosen darf nur
unter Vollnarkose erfolgen.

Zusatzlich kommen zur Behandlung von Engstellen gelegentlich Cortison und
Mitomycin sowie das Einsetzen eines Stents zum Einsatz. Der Nutzen dieser neuen
Therapieméglichkeiten ist im Augenblick noch nicht vollstandig beurteilbar. Jedes
Verfahren birgt Chancen und Risiken, die lhnen vor dem Eingriff gut erklart wer-
den missen. Kldaren Sie mit uns ab, welche Klinik fir lhre Bedirfnisse eine gute
Anlaufstelle sein kann.

Sehr selten muss bei einer Engstelle die Resektion (Entfernung) der Stenose mit
einer erneuten Anastomose durchgefihrt werden. Es handelt sich dabei immer
um einen schwierigen Eingriff. Auch hier die dringende Empfehlung einer zweiten
Meinung. Ein guter Behandler unterstitzt Sie bei der Expertensuche und KEKS
kann Sie ebenfalls beraten.

Rezidiv-Fistel

Es kann auch zur erneuten Ausbildung einer Fistel kommen. Diese macht sich
klinisch immer bemerkbar. Die Symptome sind aber nicht einfach zu deuten.
Deshalb wird sie auch manchmal als Nebenbefund einer anderen Untersuchung
festgestellt. Wichtig ist bei Hustenattacken, insbesondere nach dem Trinken, frih-
zeitig eine Rezidiv-Fistel auszuschlieBen. Dabei reicht eine Endopskopie nicht
immer aus. Manchmal werden auch hochauflésende bildgebende Verfahren mit
Kontrastmittel herangezogen.

Tracheomalazie

Bei einem GroBteil der von einer Osophagusatresie betroffenen Kinder tritt zu-
satzlich eine Tracheomalazie (Erweichung der Knorpelspangen der Trachea) auf.
Sie erfordert selten einen operativen Eingriff. Bei einer Einschrénkung der kér-
perlichen Leistungsfahigkeit oder haufig auftretenden bronchialen Infekten muss
das Kind regelmdBig einem erfahrenen Kinderpneumologen zur Kontrolle und
zum Infektionsmanagement vorgestellt werden.

B



Langzeit-Folgen

Langzeitkomplikationen beinhalten Dysmotilitét (eingeschrédnkte Beweglichkeit)
der Speiserdhre und gastro-ésophagealen Reflux (RickfluB von Mageninhalt).
Dies sind sehr verbreitete Befunde bei Kindern, die mit einer Osophagusatresie
geboren wurden. lhre Behandlung erfordert ein multi-disziplindres Team, das ei-
nen Gastroenterologen, einen Pneumologen, einen HNO-Arzt und auch Sprach-
und Schlucktherapeuten beinhaltet.

Die Nachsorge beinhaltet regelméBige Osophagogastroskopien und Kontrast-
mitteluntersuchungen. Bei entsprechenden Begleiterkrankungen kdnnen auch Tests
der Lungenfunktion sowie Untersuchungen Uber Art und Ausmaf3 eines Refluxes
oder die motorische Funktion der Speiserdhre Aufschluss geben.

Dysmotilitat

Eine eingeschrdnkte oder abnor-
male Beweglichkeit der Speise-
réhre betrifft alle Menschen mit
einer Osophagusatresie. Grinde
dafir sind zum einen, dass bereits

bei der Geburt die den Osopha-
gus versorgenden Nerven in ihrer

Funktion eingeschrénkt sind. Zum

anderen ist sie eine Folge der >.<

operativen Korrektur der Licke in
der Speisershre. Die Folge ist eine
gestorte Peristaltik in der Speise-
rohre. Das heiBt der Transport von
Nahrung in den Magen funktioniert
nicht regelrecht. Die Behandlung
der Dysmotilitdt ist zumeist schwie-
rig. Glicklicherweise wirkt sich die
Dysmotilitdt nur bei einem kleine-
ren Teil der betroffenen Menschen
im spdteren Leben wirklich schwer-
wiegend aus.

Nahrung wird in einer peristaltischen
Welle den Osophagus hinab transportiert

+ Wann konnen KEKS-Kinder essen?¢

Das Erlernen des Essens dauert hdufig ldnger und auch die Mahlzeiten brauchen
zu Beginn Geduld. Auftretende Schwierigkeiten lassen sich mit Gelassenheit und
Unterstitzung bewdltigen. Sie sind aber ein eigenes Thema, das an dieser Stelle
nicht hinreichend besprochen werden kann. Bitte wenden Sie sich fir weitere
Informationen an unser Beratungsteam.

Jedes unserer Kinder ist einzigartig und alle sind bewundernswerte kleine Ké&mp-
fer, wie auch Ihr Kind. Viele von uns haben inzwischen groBe KEKS-Kinder und
wissen, dass dieser Weg weit sein kann. Das Ziel, eines zufriedenen und selbst-
bestimmten Lebens fir unsere Kinder, lohnt aber jede Anstrengung!

Wir winschen lhnen und lhrem Kind schon bald guten Appetit!

- R .



+ Was konnen Sie zusatzlich tun?

“Rashe 7 BRasha fr Ren 0 Reivn sy
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fiir Menschen mit
operierter Osophagusatresie
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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.
Wir empfehlen lhnen deshalb, wenn méglich
von Anfang an, selber ein gesondertes Tage-
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-
und Arztberichte ergdnzt.

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!

+ Wichtige medizinische Begriffe

Anqs'romose
Apnoe
Aspiration

Atresie
Bougierung
Chq rriére

Dilqtq'rion

distal

Duodenum

Elongaﬁon

Endoskopie

Fis'rel

Fundoplikatio

Gas'frische
Transposition

fUr die ersten Tage

Zusammenndhen der beiden Speiseréhrenenden
Atemstillstand
Einatmen von Fremdstoffen (z.B. Speichel, Nahrung, etc.)

Verschluss, Unterbrechung, fehlende Mindung eines
Hohlorgans

Aufdehnen einer Osophagusstenose durch stabférmige
Dehnsonden (Bougies) in verschiedenen Stérken

MaBeinheit fir Bougies. 1 Charriére (Charr = Ch.) ent-
spricht einem &uBeren Durchmesser von 1/3 mm

Dehnen einer Stenose mit einem aufpumpbaren Ballon

Lagebezeichnung: unterhalb (im Gegensatz zu proximal:
oberhalb)

Zwolffingerdarm

Verldngerung

Spiegelung, diagnostische Betrachtung von Kérperhdhlen
und Hohlorganen mit einem Endoskop

Abnormaler, réhrenférmiger Gang, der von einem Hohlorg
an (Blase, Speiserdhre etc.) ausgeht und in ein anderes
Hohlorgan oder an die Kérperoberfléche mindet

Bei dieser Operationsmethode wird die Magenkuppe (Fun-
dus) in Héhe des Mageneinganges manschettenférmig um
die Speiserchre geschlungen. Daraus resultiert ein elasti-
sches Ventil, das den Ubertritt von Sdure verhindert, die
Schluckfunktion aber nicht beeintrdchtigt. Es gibt
verschiedene Methoden der Fundoplikatio.

Verlagerung des Magens aus dem Bauchraum iber das
Zwerchfell in den Brustraum, z.B. zum Uberbricken
langstreckiger Atresien der Speiserdhre
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Gastroésophq-
gealer Reflux

Gastrostomie

Insufﬂzienz

Intubation

Mofili'ré'r

Oberer Oso-
phagussphinkter

Rickfluss von Mageninhalt in die Speiseréhre (G6R)

Das operative Anlegen einer Magenéffnung Uber die
Bauchdecke zur kinstlichen Erndhrung mittels einer Sonde.

unzureichende Leistung eines Kérperorgans oder
Organsysteme

EinfUhrung eines Beatmungsrohrs (Tubus) durch die Nase
oder den Mund am Kehlkopfdeckel vorbei und durch die
Stimmritze direkt in die Luftrdhre

medizinischer Begriff als Synonym fir ,Bewegungsféhig-
keit" oder ,,Beweglichkeit*

Schliessmuskel am Speiserdhreneingang (Rachen)

Osophagusstenose Verengung der Speisershre (Osophagusstriktur). Ring- oder

Osophagusstriktur

Pneumonie

Peristaltik
Stridor

Thoquoskopie

Tracheomalazie

Zwerchfell

réhrenférmige

Einengung der Speiserdhre, z.B. durch Narbenbildung nach
der End-zu-End-Anastomose. Er kann auch bei starkem gast-
rodsophagealen Reflux und damit verbundener Entzindung
der Speiserdhre entstehen.

Lungenentzindung

wellenférmige Muskelspannung und -entspannung in der
Speiseréhre zum Befdrdern der Nahrung in den Magen

pfeifendes Atemgerdusch, vor allem beim Einatmen. Ist oft
ein Zeichen fir eine weiche Trachea (Luftrohre)

Spiegelung des Brustraumes

Extrem ,weiche" Luftréhrenwand, die in besonders ausge
pragten Fallen zu Atemnot und Atemstillstanden fihren
kann

kuppelférmig nach oben gewdlbte muskulése Scheidewand
(Diaphragma) zwischen Brust- und Bauchhéhle
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