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WYKAZ SKROTOW UZYTYCH W PRACY:

ASD (atrial septal defect) - ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej

BPD (bronchopulmonary dysplasia) -dysplazja oskrzelowo-ptucna

HLHS (hypoplastic left heart syndrome)- zespét niedorozwoju lewego serca

NEC (necrotizing enterocolitis) - martwicze zapalenie jelit

PDA (patent ductus arteriosus)- przetrwaty przewdd tetniczy

TGA (transposition of the great arteries) - catkowite przetozenie wielkich pni tetniczych
TOF (tetralogy of Fallot) - tetralogia Fallota

VCC (vitium cordis congenitum) — wrodzona wada serca

VSD (ventricular septal defect) - ubytek przegrody miedzykomorowej

WNP - wrodzona niedrozno$é przetyku



OPIS KODOW WAD WRODZONYCH UZYTYCH W PRACY

KOD RODZAJ WADY

KARD Wady serca

KARD.3 HLHS, TOF, TGA, inne ztozone wady serca
KARD.2 VSD, ASD

KARD.1 PDA, inne

POK Wady przewodu pokarmowego

POK.3 Niedroznos¢ odbytu

POK.2 Niedroznos¢ dwunastnicy

POK.1 Przerostowe zwezenie odzwiernika
CZASZ Wady twarzoczaszki

Rozszczep wargi i podniebienia, Zarosniecie nozdrzy tylnych, Wady zuchwy

GENET Wady genetyczne
GENET.2 z. Edwardsa i ciezkie wady chromosomalne
GENET.1 z. Downa

NEUR Wady uktadu nerwowego
NEUR.3 Przepuklina oponowo-rdzeniowa
NEUR.2 Wodogtowie

NEUR.1 Wady mdézgowia

ORTO Wady uktadu kostnego

ORTO.2 Wady kregostupa

ORTO.1 Wady korniczyn

RESP Wady uktadu oddechowego
RESP.2 Dysplazja oskrzelowo-ptucna
RESP.1 Tracheobronchomalacja

URO Wady uktadu moczowego

URO.3 Agenezja Nerki, Wodonercze
URO.2 Odptyw pecherzowo-moczowodowy, Spodziectwo

URO.1 Whnetrostwo, Przepuklina pachwinowa
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1. Wstep

1.1 Charakterystyka wady i klasyfikacja postaci anatomicznych

Wrodzona niedrozno$¢ (atrezja) przetyku jest jedng z najciezszych wad rozwojowych
wystepujaca z czestoscig okoto 1 na 3 000 zywych urodzen [1][2][3][4][5][6][71[8][9].
Generalnie wada ta polega na przerwaniu ciggtosci $wiatta przetyku wynikajgcym z zaburzenia
organogenezy przetyku i tchawicy.

Tradycyjnie dotej grupy zalicza sie rowniez postaé zizolowang przetoky przetykowo-
tchawiczg typu ,H”, w ktérej sensu stricto nie wystepuje niedroznosé przetyku, lecz jedynie
patologiczne potaczenie pomiedzy droznym, prawidtowym przetykiem i tchawica.

Pierwsza znana wzmianka o wrodzonej niedroznosci przetyku pochodzi z XVIlI w. i opisuje
na podstawie badania posmiertnego mniej popularng posta¢ wady - bez przetoki tchawiczej
u jednego z bliznigt syjamskich (zroslakéw) [10].

Najpowszechniejsza, klasyczna posta¢ niedroznosci zostata opisana poraz pierwszy przez
Thomasa Gibsona w 1697 roku [11].

Przez kolejne stulecia az do pierwszej potowy XX w. choroba miata beznadziejne rokowanie.

Czasy do roku 1935 Losty i Baillie okreslajg jako ,,epoke bez przezy¢” (,,pre-survival era”) [12]

Z praktycznego punktu widzenia w tej wadzie podstawowym, ale nie jedynym czynnikiem,
wptywajgcym na rokowanie oraz wybdr taktyki leczenia jest posta¢ anatomiczna wady.
Obecnie najpowszechniej uzywana jest klasyfikacja anatomiczna Grossa z 1953 roku [13],
ktéra wywodzi sie z pionierskiej klasyfikacji Vogta z roku 1929 [14], zmodyfikowanej w 1944
roku przez Ladda [15].

Ze wzgledu nato, ze wszystkie klasyfikacje positkujg sie oznaczeniami literowymi
poszczegdlnych typdw, niestety oznaczajgcymi tymi samymi literami rézne typy anatomiczne

wady, aby unikngé pomytek chetnie postugujemy sie formami opisowymi.
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Ryc. 1. Klasyfikacja anatomiczna wrodzonych zaburzen rozwojowych przetyku wg Grossa (uszeregowane wg. czestosci

Dll ,,Ell
wystepowania) [16].

Typ ,,C” Niedroznos¢ przetyku z przetoka przetykowo-tchawiczg (85%)

Typ ,A” Niedroznosc¢ przetyku bez przetoki (7%,)

Typ ,,B” Niedroznos¢ przetyku z przetoka przetykowo-tchawicza gorna (2%)

Typ ,,D” Niedroznos¢ przetyku z przetoka przetykowo-tchawiczg dolng i gérng (1%)
Typ ,,E” Przetoka tchawiczo-przetykowa (przetoka ,H”) bez niedroznosci przetyku (4%)
[17]

1.2. Grupy ryzyka, czynniki konfiguracyjne

Specyficzng cechg wrodzonej niedroznosci przetyku jest czeste jej wspdtistnienie
z innymi wadami rozwojowymi oraz niskg masg urodzeniowg. Wady towarzyszgce o réznej
ciezkosci  wystepujg ublisko 60% dzieci [18], podobnie jak niska masa
urodzeniowa [19][20][21].
W zespole wad towarzyszacych niedroznosci przetyku zdarzajg sie sytuacje, ze to nie sama
wada przetyku jest doraznie najpilniejszym zagrozeniem zycia wymagajacym natychmiastowe;j
interwencji, a jest nim wada towarzyszaca, ktéra decyduje o ostatecznym wyniku leczenia.
Anatomiczne powigzanie gérnego odcinka przewodu pokarmowego i gérnych drég
oddechowych powoduje, ze juz przebieg pierwszych godzin zycia, moze wywrzeé
nieodwracalne pietno na dalszych losach dziecka, niezaleznie od dziatan chirurgicznych.
Zwigzki te w naturalny sposéb spostrzegano od wczesnego okresu rozwoju leczenia

chirurgicznego wady.



Niska masa urodzeniowa ciata lub ciezka wada serca jest np. czynnikiem niezaleznym, ktéry
w oczywisty sposob wptywat na wynik leczenia dziecka, pozostajgc co najmniej czasowo, poza
zakresem wptywu lekarza.

Spostrzegano jednak korelacje z czynnikami zaleznymi, takimi jak nabyte zaburzenia uktadu
oddechowego, hipotermia, gtéd metaboliczny itp.

Obserwacje te wykorzystat Waterston w pierwszej probie sklasyfikowania ryzyka zgonu
noworodka z niedroznoscig przetyku [22] w ktdrej systemowo uwzgledniano trzy zasadnicze
czynniki: mase ciata, stan ukfadu oddechowego (zachtystowe zapalenie ptuc) oraz wady
towarzyszace.

W klasyfikacji Waterstona (1962 r.) pacjentéw kwalifikowano do poszczegdlnych grup ryzyka

wg. nastepujacych kryteridw:

Grupa A. Masa ciata ponad 2500 g bez innych czynnikéw ryzyka
Grupa B.1. Masa ciata (1800-2500 g) bez innych czynnikéw ryzyka

B.2. Masa ciata wyzsza, ale umiarkowane zapalenie ptuc lub umiarkowana wada

wrodzona

Grupa C.1. Masa ciafa ponizej 1800 g.

C.2. Wyzsza masa ciata, ale ciezkie zapalenie ptuc lub ciezka wada wrodzona
W tym czasie powiktania oddechowe wystepujgce w okresie przedoperacyjnym stanowity
zasadniczy problem wptywajacy na Smiertelnos¢, niezaleznie od postaci wady, pogarszajgcy
rokowanie réwniez u dzieci teoretycznie majacych duze szanse na przezycie.
W roku 1991 zespoét z Montrealu zaproponowat nowy model klasyfikacji opierajacy sie jedynie
na dwu czynnikach krytycznych [23].
W klasyfikacji tej bedgcej w zasadzie mutacjg podziatu Waterstona brane sg pod uwage dwa
kryteria:
1. Zaleznos$¢ od respiratora

2. Ciezkie wady towarzyszace.

W istocie rzeczy, kryteria sg te same co w klasyfikacji Waterstona - w kryterium zaleznosci od
respiratora ,ukryte” jest pytanie o niskg mase urodzeniowg izapalenie ptuc zwigzane
z zachtysnieciem. Podziat ten sprawdzit sie jako wystarczajaco wartosciowy [24] jednak
znacznie wiekszg popularnos¢ zyskat o trzy lata pdiniejszy  podziat grup ryzyka

zaproponowany przez Spitza i inn. [25]



Dzieki ogromnemu postepowi w bezpieczenstwie transportu krytycznie chorego noworodka,
ktéry nastgpit na przetomie lat 80 i 90 XX wieku, powszechnemu stosowaniu inkubatoréw
transportowych, respiratoréw, petnemu wyposazeniu $rodkédw transportu w sprzet
reanimacyjny oraz zespotom transportowym doskonale wykwalifikowanym w zakresie
neonatologii interwencyjnej, wysoki odsetek dramatycznych incydentéw zachtystowych
W czasie transportu wyraznie sie obnizyt. Zagrozenie to w okresie przedoperacyjnym utracito
swaj ciezar gatunkowy.

W zwigzku z tymi spostrzezeniami, dzieki wspomnianemu postepowi w bezpieczenstwie
warunkéw transportu, ktéry byt niezwykle obcigzajagcy w poprzednich latach, Spitz iinn.
wyeliminowali z oceny juz jako mato istotne zagadnienie zagrozenia uktadu oddechowego,
ograniczajac sie do kwalifikacji jedynie na podstawie dwu kryteriéw elementarnych: masy

ciata oraz obecnosci lub nieobecnosci ciezkiej wady serca.

Klasyfikacja Spitza (1994 r.) :

Grupa |. Masa urodzeniowa ponad 1500 g bez ciezkiej wady serca
Grupa Il. Masa urodzeniowa ponizej 1500 g lub ciezka wada serca
Grupa lll. Masa urodzeniowa ponizej 1500 g i ciezka wada serca

Podziat ten zostat powszechnie przyjety na Swiecie i zostat zastosowany réwniez w niniejszym

opracowaniu.

1.3. Rys historyczny leczenia operacyjnego

Pierwszym chirurgiem, ktdry usitowat dokonaé zespolenia
niedroznego przetyku byt Lanman w 1936 roku. Pacjent
przezyt po zabiegu tylko trzy godziny. W 1940 roku ten sam
autor opublikowat prace o 32 operowanych noworodkach,
wszystkie z nich zmarty [27]. W roku 1941 Cameron Haight
jako pierwszy uzyskat  jednoczasowe wyleczenie postaci
z przetokg dolng dokonujgc odtworzenia ciggtosci przetyku

przez bezposrednie zespolenie w pierwszych dniach

zycia [28]. Pierwsze proby leczenia byly zniechecajgce. Haight

Ryc. 1. Cameron Haight [26]

majac w pamieci cztery osobiste préby pierwotnego
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zespolenia przetyku, ktére zakonczyty sie niepowodzeniem nie byt entuzjastag podejmowania
kolejnej.
W pewnym sensie ulegajgc presji rezydenta przekonujgcego go, ze nie ma w takiej sytuacji nic
do stracenia, podjat jeszcze jeden wysitek i przygotowat sie do zabiegu u kolejnego pacjenta.
Dziecko do operacji przybyto do jego szpitala w Ann Arbor z odlegtosci 800 kilometrow,
samochodem, w towarzystwie dwu pediatréow, ktérzy w tych wczesnych latach chirurgii
dzieciecej dzieki nawadnianiu wlewami podskdérnymi dostarczyli dziecko ,w stanie tylko
nieznacznego odwodnienia”.
Okolicznosci byty sprzyjajgce, nie bez znaczenia byto to, ze dziewczynka przezyta juz 12 dni,
wazyta az 3660 g. Nastepnego dnia po przybyciu dziecko zostato poddane operacji.
Godna najwyzszego podziwu byta wirtuozeria tego chirurgia. Zabieg zostat wykonany
z dostepu catkowicie pozaoptucnowego od strony lewej (!), w ,komforcie” sali operacyjnej
dostepnym w owym czasie, w znieczuleniu miejscowym, jedynie koncéwka zabiegu
przeprowadzona zostata w ,kapanej” narkozie eterowej.
Wszystko to dziato sie przed erg respiratoréw iantybiotykéw, kiedy jedynym dostepnym
chemioterapeutykiem przeciwbakteryjnym byt Sulfatiazol podany per rectum.
Nie obyto sie oczywiscie bez problemdw, okoto siddmego dnia ujawnit sie przeciek zespolenia,
ale dzieki mistrzowskiemu preparowaniu optucnej Sciennej ewakuowat sie on przez rane, nie
zagrazajgc jamie optucnowej i do dwudziestego dnia zagoit sie catkowicie[29].

Pierwsze pomysine operacje wady w Polsce datujg sie na przetom lat piec¢dziesigtych
i szesc¢dziesigtych XX wieku. Pierwsza pomysina operacja z wyleczeniem zostata wykonana
w 1959 r. przez Adama Michejde z Wroctawia [30].
Koniec XX wieku przynidst znaczacg poprawe w wynikach leczenia gtdwnie dzieki postepom w
neonatologii, intensywnej terapii, anestezjologii, kardiochirurgii dzieciecej oraz
upowszechnieniu petnego odzywiania pozajelitowego, ktére zmniejszyto zagrozenia zycia
wynikajgce z choroby gtodowej wystepujgcej w przypadku powikfania procesu chirurgicznego.
W zwigzku ze ztozong sytuacjg dziecka z tg wadg wyniki jej leczenia sg czutym wskaznikiem
poziomu opieki chirurgicznej w poszczegdlnych krajach i osrodkach, gdyz pomysine
prowadzenie tych pacjentdow wymaga wysokiego poziomu catego taricucha kompleksowej

opieki w zakresie niemal wszystkich dyscyplin dzieciecych, bez stabego ogniwa.



2. Zatozenia i cel pracy

Wrodzona niedroznos¢ przetyku ze wzgledu na szeroki wachlarz probleméw towarzyszacych
wadzie jest ciggle jedng znajtrudniejszych w leczeniu wad wrodzonych przewodu
pokarmowego. W warunkach polskich, na przestrzeni minionych lat, wyniki leczenia odbiegaty
od renomowanych osrodkéw $wiatowych, zwtaszcza w przypadku ztozonych konfiguracji
anatomicznych. Pierwszego noworodka w Polsce z ,klasyczng” postacig wady (typ Gross C)
udato sie uratowad 18 lat po pierwszym sukcesie swiatowym [30].

Majgc $wiadomos¢ ciggle nie w petni zadawalajacych wynikéw leczenia uwarunkowanych
szerokim spektrum czynnikdw towarzyszacych podjeto prébe analizy wynikéw, przyczyn
niepowodzen iskutecznosci nowych modyfikacji w leczeniu tej wady w mozliwie dtugim
przedziale czasowym.

Zatozeniem pracy jest zbadanie ewolucji w postepowaniu we wrodzonej niedroznosci przetyku
oraz analiza powikfan i problemoéw, ktére wystgpity u leczonych dzieci oraz sprawdzenie czy
modyfikacje postepowania mogg przyczynic sie do zmiany wynikéw.

Szczegblnie trudng iskomplikowang w postepowaniu postacia wady jest
dtugoodcinkowa niedroznos¢ przetyku — typ Gross A (,long gap esphageal atresia”). Podstawg
kwalifikacji do tej grupy jest nieobecnos¢ przetoki przetykowo-tchawiczej. Ta forma wady
wystepuje z czestoscig 6-9 % i jest specyficzng postacig nieporéwnywalng z innymi formami
wady [2][3][4].

W niektérych publikacjach zdarzajg sie przypadki wtgczania bez zadnego komentarza do tej
grupy postaci Gross C (niedroznos¢ przetyku z przetoka), ale duzym dystansem prowadzgcym
do odstgpienia od odtworzenia przetyku lub fatalnego powiktania w postaci rozejscia sie
zespolenia. Uniemozliwia to prawidtowa, rzetelng ocene wynikéw w poszczegdlnych grupach.
Niektorzy autorzy z kolei okreslajg takich pacjentéw jako ,wide gap”, co tez zaburza standard
klasyfikacji [31] [32].

Noworodki z postacig niedroznosci przetyku ,long gap” stanowig a priori skrajnie trudng grupe
pacjentéw ze wzgledu na problemy natury technicznej.

Duzy dystans miedzy odcinkami niedroznego przetyku, niedorozwdj srednicy i grubosci sciany,
a niekiedy niemal catkowity brak odcinka nadprzeponowego, skazuje na niepowodzenie préby

jednoetapowego pierwotnego chirurgicznego przywrdcenia ciggtosci przetyku.



Nierzadko samo wykonanie gastrostomii jako doraznego rozwigzania pozwalajgcego
na dtugoterminowe karmienie dziecka drogg enteralng, moze by¢ trudnym zabiegiem, ze
wzgledu na hipoplazje nieuzywanego w zyciu ptodowym zotgdka. Ponadto w tej grupie
dominujg wczesniaki o niskiej i bardzo niskiej masie urodzeniowej oraz wystepuje najwyzszy

odsetek wad towarzyszacych [20].

Cel pracy

Celem ogdlnym pracy jest ocena wartosci réznych metod w rozwigzywaniu jednego
z najtrudniejszych problemdw w chirurgii noworodka jakim jest niedroznos¢ przetyku, ze
szczegblnym uwzglednieniem dtugoodcinkowych postaci wady.
Cele szczegdtowe to:
- ocena czestosci powikfan i nastepstw skojarzonych z wadg w kontekscie wad
towarzyszacych, zastosowanej metody rekonstrukcji przetyku (przeciek lub rozejscie
zespolenia, nawrot przetoki, zwezenie, zaburzenia funkcjonalne przetyku, refluks zotgdkowo-
przetykowy z koniecznoscig leczenia operacyjnego).
- ocena czestosci powiktan w przypadku stosowania dodatkowych, obcigzajacych procedur
chirurgicznych niezbednych dla zwiekszenia szans na wykonanie zespolenia (miotomia,
forsowne wydtuzanie przedoperacyjne réznymi technikami, leczenie etapowe, wptyw
odroczenia zabiegu radykalnego na wynik)

-przedstawienie pierwszych préb oryginalnych metod leczenia wady stosowanych w Klinice.

3. Materiat kliniczny i metody

3.1. Materiat kliniczny

Materiat badawczy obejmuje dzieci z wrodzong niedroznoscig przetyku leczone pierwotnie w
pierwszych dobach zycia w Klinice Chirurgii Dzieciecej UJ CM oraz skierowane z innych
osrodkow po wykonanych tam wczesniej procedurach chirurgicznych w latach 1990 - 2010.
Catkowita grupa sktadata sie z 110 pacjentow.

Dziewieddziesigt dzieci (82%) nalezato do postaci anatomicznej ,Gross C” (wrodzona
niedroznos¢ przetyku z przetokg przetykowo-tchawiczg dolng), natomiast dwadziescia

dzieci (18%) nalezato do grupy ,Gross A” (niedroznos¢ przetyku bez przetoki przetykowo-
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tchawiczej tzw. niedroznosc ,long gap”). W naszej grupie nie odnotowano obecnosci dzieci
z postacig ,Gross B” (z przetoka gorng) oraz ,Gross D” (z przetoka goérng idolng), w

omawianym okresie nie wykonywano rutynowo przedoperacyjnej bronchoskopii.

3.2. Zrédta danych i metody klasyfikacji danych klinicznych

Analize oparto nainformacjach klinicznych zawartych w dokumentacji dzieci leczonych
w latach 1990-2010 zawartych w nastepujgcych Zrédtach:

- Karta Rozwoju Noworodka z osrodka, w ktérym urodzito sie dziecko.

- Karty Informacyjne z poprzedniego miejsca hospitalizacji chirurgiczne;j.

- Historie Chorob

- Ksiegi operacyjne

- Karty znieczulenia

- Karty Leczenia Ambulatoryjnego Poradni Specjalistycznych Uniwersyteckiego Szpitala
Dzieciecegow Krakowie

- Kontakt osobisty lub telefoniczny z bytymi pacjentami, ktérzy ukonczyli 18 lat.

W klasyfikacji grup ryzyka zgonu postuzono sie powszechnie stosowang ogdlng
klasyfikacjg Spitza, natomiast w pogtebionej analizie dodatkowo brano pod uwage inne cechy
szczegotowe: zwigzki pomiedzy wrodzong niedroznoscig przetyku i innymi wadami oraz relacje
pomiedzy wynikiem ostatecznym, a obecnoscig wad poszczegdlnych uktaddow.

Podjeto prdébe zblizenia sie do zindywidualizowania wagi zwigzkédw pomiedzy konkretnymi
wadami towarzyszgcymi a ostatecznym wynikiem leczenia, poprzez arbitralne zgrupowanie
wad wewnatrz danego uktadu w mniejsze grupy wedtug ,ciezkosci”.

Oczywiscie ideatem bytoby rozpatrywanie zwigzku kazdej wady osobno, jednak ze wzgledu
na mnogos$¢ rodzajow wad, bytby w takich warunkach konieczny wielokrotnie bardziej liczny
materiat kliniczny. Analizowano réwniez sklasyfikowane powiktania i sSmiertelno$é w zakresie
poszczegdblnych grup wad.

Z sumarycznej grupy 110 dzieci z wrodzong niedroznoscig przetyku wytonili§my do odrebnych
rozwazan dodatkowg podgrupe 20 dzieci z rzadka postacig anatomiczng wady - bez przetoki

przetykowo-tchawiczej (w tym 13 operowanych).



Szczegdlny powdd zainteresowania metodami leczenia tej postaci zwigzany jest
z trudnosciami technicznymi iw wiekszosci doniesien gorszymi wynikami leczenia niz

w postaci najpopularniejszej - z przetoka przetykowo-tchawiczg dolna.

3.3 Metody analizy statystyczne;j

W celu udzielenia odpowiedzi na postawione pytania badawcze przeprowadzono analizy
statystyczne przy uzyciu pakietu IBM SPSS Statistics 23. Przy jego pomocy wykonano analize
czestosci, testy x 2, doktadne testy Fishera oraz analizy regresji logistycznej.

Za poziom istotnosci uznano klasyczny prég p = 0,05, jednakze wyniki prawdopodobieristwa
statystyki testu na poziomie 0,05 < p < 0,10 interpretowano jako istotne na poziomie tendencji
statystycznej.

Site korelacji okreslano za pomocg wspoétczynnika V- Craméra dla ktérego przyjeto przedziaty
progowe: 0-0,3 -staba sita, 0,3-0,5 -umiarkowanie duza sita, 0,5-0,7 -duza sita, powyzej 0,7 -
bardzo duza sita.

W testach analizy regresji logistycznej postuzono sie metodg Walda z wyliczeniem
wspotczynnika R? Negelkerkego dla okreslenia miary jakos$ci dopasowania modelu, przyjmujac
klasyczne wyniki dopasowania:

0,0 - 0,5 (0 - 50%) — dopasowanie niezadowalajace

0,5 - 0,6 (50-60%) — dopasowanie stabe

0,6 — 0,8 (60-80%) — dopasowanie zadowalajace

0,8 — 0,9 (80-90%) — dopasowanie dobre

0,9 — 1,0 (90-100%) — dopasowanie bardzo dobre



4. Dane kliniczne pacjentow, zwigzki statystyczne, wyniki.

4.1. Dzieci z niedroznoscia przetyku ogoétem (grupa Gross C + Gross A)

Badana populacja liczyta 110 dzieci, sposrdd ktdrych 45 stanowity dziewczynki,
65 chtopcy. Do grupy ,,C” wg. Grossa (niedroznosci przetyku z przetoka przetykowo-tchawicza
dolng) nalezato 90 dzieci (81,8%), do grupy ,,A” - bez przetoki nalezato 20 dzieci (18,2%)
Rodzaj szczegétowych parametrow zgromadzonych dla analizy wynikéw i wptywu

poszczegblnych zmiennych na wyniki przedstawia tabela 1.

Nazwa parametru Wartos¢ parametru jakosciowego lub Liczebnos¢
ilosciowego (%)
Pte¢ Zenska 45 (41%)
Meska 65 (59%)
Razem | 110 (100%)
Wiek w momencie 0-24 56 (50,9%)
przyjecia (h) 24-48 36 (32,7%)
48-72 11 (10%)
72-96 3(2.7%)
>96 4 (3,6%)
<=1500g 14 (12,7%)
Masa urodzeniowa ciata (g) 1501-2500 42 (38,2%)
>2 500 54 (49,1%)
Typ wrodzonej niedroznosci z przetoka przetykowo-tchawiczg dolng (,,C”) | 90 (81,8%)
przetyku bez przetoki przetykowo-tchawiczej (,A”) | 20 (18,2%)
BEZ WADY 27 (24,5%)
Wady serca (KARD.) 36 (32,7%)
HLHS, TOF, TGA, inne ztozone (Kard.3) 12
VSD, ASD (Kard.2) 18
Rodzaj wady PDA, inne (Kard.1) 6
towarzyszacej
(w nawiasie kod wady uzywany w | Wady przewodu pokarmowego (POK.) 17 (15,4%)
tabelach statystycznych) Niedroznos¢ odbytu (Pok.3) 10
Niedroznos¢ dwunastnicy (Pok.2) 4
Przerostowe zwezenie odzwiernika (Pok.1) 3
Wady twarzoczaszki (CZASZ.)
Rozszczep wargi i podniebienia, Zarosniecie 9 (8,2%)
nozdrzy tylnych, Wady zuchwy
Wady genetyczne (GENET.) 9(8,2%)
z. Edwardsa i ciezkie wady chromosomalne 4
(Genet.2)
z. Downa (Genet.1) 5
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Wady uktadu nerwowego (NEUR.) 7 (6,4%)
Przepuklina oponowo-rdzeniowa (Neur.3) 3
Wodogtowie (Neur.2) 2
Wady mozgowia (Neur.1) 2
Rodzaj wady Wady uktadu kostnego (ORTO.) 10 (9,1%)
towarzyszacej Wady kregostupa (Orto.2) 2
(w nawiasie kod wady uzywany w Wady koriczyn (Orto.1) 8
tabelach statystycznych)
Wady uktadu oddechowego (RESP.) 14 (12,7%)
BPD (Resp.2) 5
Tracheobronchomalacja (Resp.1) 9
Wady uktadu moczowego (URO.) 26 (23,6%)
Agenezja Nerki, Wodonercze (Uro.3) 8
Odptyw moczowodowy, Spodziectwo (Uro.2) | 9
Whnetrostwo, Przepuklina pachwin. (Uro.1) 9
Liczba zgonow (Smiertelnos¢):
dzieci operowane 26/103(25%)
dzieci hospitalizowane 32/110(29%)

Tabela 1. Charakterystyka zbiorcza dzieci z wrodzong niedroznoscia przetyku (cata grupa Gross C+A)

Kolejne tabele i wykresy przedstawiajg wyniki szczegdétowej analizy statystycznej catej

populacji przeprowadzone zgodnie z zasadami przedstawionymi w podrozdziale 3.
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4.1.1 Ptec dzieci a Smiertelnos¢

Sprawdzono czy Smiertelnos¢ dzieci byta powigzana z ich ptcig. Wykonany test x2 nie wykazat
istotnego statystycznie zwigzku, ani nawet bliskiego istotnosci statystycznej zwigzku pomiedzy
badanymi zmiennymi

Rozktad ptci w grupie dzieci
z wrodzonga niedroznoscia
przetyku

PLeC WYNIK

100 ZYJE ZGON

'S
(7]
:g 50 Zenska N 32 13
., B ctn=on
3 N % | 291% | 11,8% p=0775
o zenska meska

Ple¢ meska N 47 18

% 42,7% 16,4%

Hzyje HWzgon

Ryc.3. Ptec dzieci a Smiertelnos¢

4.1.2 Masa urodzeniowa a Smiertelnos¢

Zbadano czy Smiertelno$¢ w grupie leczonych dzieci powigzana byta z ich masg urodzeniowsa.
Stwierdzono istotny statystycznie zwigzek tych dwdch zmiennych.

Wyraznie najwiekszg Smiertelnos¢ odnotowano wsréd dzieci o masie urodzeniowej do 1500 g
(71,4%), zas najmniejszg w przypadku dzieci o masie powyzej 2 500 g (15.9%).

Sita zwigzku mierzona wspétczynnikiem V Craméra byta duza (V=0,39).

Analizujac ilosciowo udziat dzieci w grupie zmartych, najwiece]j dzieci miescito sie w
srodkowym przedziale wagowym(n=14) (ale tez grupa ta byta najliczniejsza), najmniej zas w
najwyzszym przedziale wagowym (n=7)

Liczebnos¢ dzieci w
przedziatach wagowych

50
40
g
‘'~ 30
el
b Masa urodzeniowa Wynik
= 20 iat
5 ciafa Zyje Zgon
10 - <1500 ¢ N|a 10 x2(2) =
15,74
0 an % | 28,6% 71,4% p <0,001
X V=039
<1500g  1500g-2500g  >2500g 1500-2500g | N | 33 14
% | 70,2% 29.8%
Masa urodzeniowa ciata >2500¢g N | 37 7
o % | 84,1% | 15,9%
H7yje ®zgon

Ryc.4. Masa urodzeniowa ciata a Smiertelnosé.
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4.1.3 Liczebnos¢ wad towarzyszacych a Smiertelnos¢

Przeprowadzono analize zwigzku $miertelnosci z liczbg wspodtistniejgcych wad wrodzonych.
Ponownie odnotowano istotny statystycznie zwigzek.

Najmniejszg Smiertelno$¢ stwierdzono w grupie dzieci bez wad towarzyszacych (11%), w
grupie z pojedynczg wadg towarzyszacg zanotowano 35% zgondw, wyzszg (46%) w grupie
dzieci z trzema i wiecej wadami. Natomiast, paradoksalnie , najwyzszy odsetek odnotowano
w grupie dzieci zdwiema wadami (60%) (omdwienie str. 42). Sita zwigzku mierzona
wspotczynnikiem V Craméra pozostawata umiarkowanie duza (V=0,36). Najliczniejszg grupe
stanowity dzieci z jedng wadga wrodzona.

Wyniki przedstawia Ryc. 5.

Liczebnosc dzieci w
kategoriach ilosci wad

towarzyszacych Wynik
3 50 ZYJE ZGON
o
@ 40 13 bez N 32 4
3
© wady % 89% 11%
Sl mom [ e
e 10 O L6 jedna V=0,36
~ 0
% 65% 35%
bez wady jedna wadadwie wady  trzyi
. . dwie N 6 9
wiecej wad
Liczba wad % 40% 60%
trzy i wiecej N 7 6
B ZYJE WZGON % 54% 46%

Ryc.5. Liczba wad towarzyszacych a $miertelnos¢

4.1.4 Wady serca a Smiertelnosc

Zbadano czy dzieci z wrodzong wadg serca dowolnego typu (grupa KARD.) cechowata wieksza
Smiertelno$¢ od dzieci bez tej wady.
Odnotowano istotny statystycznie zwigzek pomiedzy obecnoscia wrodzonej wady serca a

Smiertelnoscig dzieci.

Smiertelno$¢ wynosita ponad 55% dla dzieci z wadg serca, wobec 16,2 % dla dzieci bez wady
serca. Sita zwigzku byta umiarkowanie duza.

Wyniki zestawiono na Ryc. 6
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Liczebnos¢ dzieci z wada
serca (grupa KARD.)

80
s 60
2
3
P 40 -
g Wynik
= 20 - 2YJE ZGON
X4(1) = 18,17
0 - Bez N 62 12 p<0,001
wady V=041
Bez wady serca Wada serca % | B3E% 16.2%
Wada obecna N 16 20
HZYJE ®ZGON % | 44,4% | 55,6%

Ryc. 6. Obecnos¢ wrodzonej wady serca (KARD.) a Smiertelnosc.

Sprawdzono czy dzieci z wadg serca z grupy Kard.1 (,lekka wada serca” - PDA) cechowata
wieksza $miertelnos¢ od dzieci bez tej wady. W doktadnym tescie Fishera nie stwierdzono
istotnego ani nawet bliskiego istotnosci statystycznej zwigzku miedzy badanymi zmiennymi.

Wyniki przedstawiono w tabeli 2.

Wynik
ZYIE ZGON
Bez wady N 74 30 p=1
% 71,2% 28,8%
obecna N 4 2
% 66,7% 33,3%

Tabela 2. Obecnosé wady serca Kard.1 a Smiertelnos¢.

Zbadano czy dzieci z wadg serca z grupy Kard.2 (VSD, ASD) cechowata wieksza Smiertelnos¢
od dzieci bez wady tego typu.

Odnotowano istotny statystycznie zwigzek pomiedzy obecnoscig wady serca a smiertelnoscig

dzieci. Sita zwigzku byta umiarkowanie duza (Ryc.7).
Udziat dzieci zmartych, u ktérych odnotowano wade tego typu stanowit 34,4% wszystkich

zgonow.
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Liczebnosc dzieci z wada

z grupy Kard.2
100
8 2l
e 50
=
- 0 *
Bez wady Obecna wada

Obecnos¢ wady KARD.2

EZYJE ®ZGON

Wynik
2YIE ZGON
Bez wady N | 71 21
% | 77,2% | 22,8%
obecna N |7 11

%

38,9%

61,1%

X3(1) = 10,70
p=0,001
V=031

Ryc.7. Obecnos¢ wady Kard.2 a Smiertelnos¢

Analizujgc Smiertelno$é dzieci z wadg KARD.3 (,ciezka wada serca” HLHS, TGA, TOF iinne
ztozone wady) wykonano doktadny test Fishera, ktéry wykazat istotny statystycznie zwigzek
pomiedzy $miertelnoscia a obecnoscig tych wad serca. Sita odnotowanego zwigzku byta
jednak niska. Udziat dzieci zmartych z tymi typami wad (58,3%) byt wiekszy niz udziat dzieci,

ktére z wadami przezyty (41,7%) i byt najwiekszy w grupie dzieci zmartych z wadg serca.

Wyniki przedstawiono na Ryc. 8.

Liczebnosc dzieci z wada

z grupy Kard.3
150
§ 100
T 25
0 g
Bez wady Obecna wada

Obecnosc wady serca KARD.3
= /YJE mZGON

WYNIK
ZYJE ZGON
bez wady N 73 25 p =0,037
% | 7a5% | 255% | V707
obecna N |5 7

%

41,7%

58,3%

Ryc.8. Obecnos¢ wady KARD.3 a $miertelnosé

4.1.5 Wady przewodu pokarmowego a smiertelnos¢

Przeprowadzono analize w grupie dzieci z wadami przewodu pokarmowego (POK.).

Zbadano czy w badanej grupie istnieje istotny statystycznie zwigzek miedzy $miertelnoscia a

obecnoscig wady przewodu pokarmowego.
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Wade odnotowano u 17 dzieci, sposrdd ktérych az 10 zmarto (58,8%), w grupie dzieci bez

wady przewodu pokarmowego przezyto ponad 76% dzieci. Odnotowano istotny statystycznie

zwigzek pomiedzy obecnoscig wady a smiertelnoscig dzieci. Sita zwigzku byta jednak niska.

Wyniki zestawiono na Ryc.9.

(grupa POK.)

Liczebnosc dzieci z wada
przewodu pokarmowego

100
o 80 e
S 60
S 40
S 20 WYNIK
-
0 i 2YIE ZGON
Bez wady Obecna wada bez wady N 71 22 p =0,007
% 76,3% 23,7% V=0,28
Obecnos¢ wady POK obecna N 7 )
B ZYJE HMZGON % | 41,2% 58,8%

Ryc.9. Obecnosé wady przewodu pokarmowego (POK.) a $miertelnosé

W wyniku analizy szczegdtowej w grupie dzieci ztowarzyszagcymi wadami przewodu
pokarmowego (POK.) nie stwierdzono istotnego statystycznie, ani nawet bliskiego istotnosci
statystycznej zwigzku miedzy Smiertelnoscia a obecnoscig takich wad wrodzonych jak:
przerostowe zwezenie odzwiernika (POK.1) oraz wrodzona niedroznos$é¢ dwunastnicy (POK.2)

WYNIK
2YJE ZGON
bez wady N 76 31 p=1
% 71,0% 29,0%
obecna N 2 1
% 66,7% 33,3%

Tabela 3. Obecnos¢ przerostowego zwezenia odzwie

rnika (POK.1) a $miertelnos¢

WYNIK
ZYJE ZGON
bez wady N 75 31 p=1
% 70,8% 29,2%
obecna N 3 1
% 75,0% 25,0%

Tabela 4. Obecno$¢ wrodzonej niedroznosci dwunastnicy (POK.2) a Smiertelnos¢

W grupie dzieci z towarzyszgcg wrodzong niedroznoscig odbytu (POK.3) odnotowano

natomiast istotny statystycznie zwigzek pomiedzy obecnoscig tej wady a smiertelnoscia.

Udziat dzieci z atrezjg odbytu, ktore zmarty wynosit 80%, podczas gdy udziat dzieci, ktore

przezyty z tg malformacjg wynosit jedynie 20%. Sita zwigzku byta umiarkowanie duza.
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Wyniki przedstawiono na Ryc.10.

Liczebnos$¢ dzieci z wada
z grupy Pok.3
120

100

80 .

60

Liczba dzieci

40

20

0 —8

WYNIK

ZYJE

ZGON

Bez wady Obecna wada bez wady

Obecnos¢ wady POK.3

N

76

24

%

76,0%

24,0%

obecna
mZYJE ®mZGON

N

%

20,0%

80,0%

p=0,001
V=0,35

Ryc.10. Obecnos¢ wady POK.3 a Smiertelnosc

4.1.6 Wady chromosomalne a $miertelnosé

W wyniku przeprowadzonej analizy $miertelnosci z obecnoscig genetycznych wad

chromosomalnych (GENET.) odnotowano istotny statystycznie zwigzek miedzy badanymi

zmiennymi. W grupie 9 pacjentéw: 5 dzieci z zespotem Downa (GENET.1) oraz 4 z zespotem
Edwardsa i ciezkimi wadami chromosomalnymi (GENET.2) przezyto tylko jedno dziecko
z zespotem Downa. Sita zwigzku pozostawata umiarkowanie duza dla catej grupy (GENET.) oraz
dla dzieci zzespotem Edwardsa iciezkimi wadami chromosomalnymi (GENET.2), byta

natomiast niska dla dzieci zespotem Downa (GENET.1). Jedynie umiarkowana sita zwigzku dla

wady letalnej jaka jest zespét Edwardsa wynika z mato licznej grupy.

Wyniki zestawiono na Ryc.11 - 13.
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Liczebnos¢ dzieci z wadami

z grupy Genet.
120
100
'S
2 80
3
° 60
o
g» 40
Y WYNIK
0 8 ZYJE | ZGON
Bezwady Obecnawada bezwady | N | 77 24 p <0,001
» % | 762% | 23,8%
Obecnosc¢ wady GENET obecna N1 3
m7YJE WZGON % | 1L1% | 88,9%
Ryc.11. Obecnos¢ wad GENET a $miertelnos¢
Liczebnos¢ dzieci z wada
z grupy Genet.1
120
100
o
2 80
3
S 60
K]
S 40
)
0 —f— WYNIK
Bez wady Obecna wada ZYJE ZGON
bez wady N | 77 28 p=0,025
Obecnosé¢ wady GENET.1 % | 73,3% | 26,7% | v=0,25
obecna N |1 4
HZYJE ®mZGON % | 20,0% | 80,0%
Ryc.12. Obecnos$¢ wad GENET.1 (z. Downa) a Smiertelnos¢
Liczebnosc dzieci z wada
150 z grupy Genet.2
E 100
< WYNIK
o -
8 s ZVIE ZGON
bez wady N | 78 28 p =0,006
0 —— % | 73,6% | 26,4% | V=030
ZYIE ZGON obecna N|oO 4
Obecnos¢ wady Genet.2 % | 0,0% 100,0%
B Bezwady M Obecnawada

Ryc.13. Obecno$¢ wad GENET.2 (z. Edwardsa + inne) a $miertelnosé
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4.1.7 Wady uktadu kostno-szkieletowego a smiertelnos¢

Zbadano czy dzieci z wadami uktadu kostno-szkieletowego (ORTO) cechowata istotnie
statystycznie wieksza smiertelnos$¢ od dzieci bez tych wad.
Zarowno dla catej grupy dzieci z wadami tego typu (ORTO.), jak i w podgrupie dzieci z wadami

koriczyn (ORTO.1) nie stwierdzono istotnego ani nawet bliskiego istotnosci statystycznej

zwigzku miedzy badanymi zmiennymi (Tab.5, Tab.6)
Dla dzieci z wadami kregostupa (ORTO.2) stwierdzono bardzo niski poziom zwigzku

na poziomie tendenc;ji statystycznej (Tab.7)

WYNIK
2YIE ZGON
bez wady N 72 28 p=0,473
% 72,0% 28,0%
obecna N 6 a4
% 60,0% 40,0%

Tabela 5. Obecnos$¢ wad uktadu kostno-szkieletowego (ORTO) a Smiertelnosc

WYNIK

ZYJE

ZGON

bez wady

N

72

30

%

70,6%

29,4%

obecna

N

6

2

%

75,0%

25,0%

Tabela 6. Obecnos¢

wad koriczyn (ORTO.1) a $miertelnosé

WYNIK
ZYIE ZGON
bez wady N 78 30 5_; (()),’(;813
% 72,2% 27,8%
obecna N 0 2
% 0,0% 100,0%

Tabela 7. Obecnos¢ wad kregostupa (ORTO.2) a $miertelnosé

4.1.8 Wady centralnego systemu nerwowego a Smiertelnos¢

W grupie dzieci z towarzyszgcymi wadami centralnego uktadu nerwowego nie stwierdzono

istotnego statystycznie ani nawet bliskiego istotnosci statystycznej zwigzku miedzy

Smiertelno$cig dzieci a badanymi zmiennymi takimi jak: wystepowanie dowolnej wady uktadu
nerwowego (NEUR.), wystepowanie przepukliny oponowo-rdzeniowej (NEUR.3), wodogtowia
(NEUR.2) jak i wady mézgowia (NEUR.1)

Wyniki zestawiono w Tab. 8-11
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WYNIK
2YJE ZGON
bez wady N 73 31 p=0,670
% 70,2% 29,8%
obecna N 5 1
% 83,3% 16,7%
Tabela 8. Obecnos¢ wady NEUR. a $miertelnosc
WYNIK
2YJE ZGON
bez wady N 77 32 p=1
% 70,6% 29,4%
obecna N 1 0
% 100,0% 0,0%
Tabela 9. Obecnos¢ wad NEUR.1 a smiertelnosé
WYNIK
2YIE ZGON
bez wady N 76 32 p=1
% 70,4% 29,6%
obecna N 2 0
% 100,0% 0,0%
Tabela 10. Obecnos¢ wad NEUR.2” a Smiertelnos¢
WYNIK
2YIE ZGON
bez wady N 76 31 p=1
% 71,0% 29,0%
obecna N 2 1
% 66,7% 33,3%

Tabela 11. Obecnos$¢ wad NEUR.3 a Smiertelnosé

4.1.9 Wady czaszki a Smiertelnos¢

W badanej grupie nie stwierdzono istotnego statystycznie zwigzku miedzy Smiertelnoscia

dzieci a wystepowaniem wrodzonych wad czaszki (CZASZ.)

WYNIK
ZYJE ZGON
bez wady N 72 29 p=0718
% 71,3% 28,7%
obecna N 6 3
% 66,6% 33,3%

Tabela 12. Obecnos$¢ wad czaszki (CZASZ.) a smiertelnosc
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4.1.10 Wady uktadu oddechowego a smiertelnos¢

W badanej grupie zbadano zwigzek miedzy $miertelnoscig dzieci a wystepowaniem
wspatistniejgcych wad uktadu oddechowego (RESP.). Wykonany doktadny test Fishera byt bliski

istotnosci statystyczne, sita zwigzku byta jednak bardzo niska (Ryc. 14)

Liczebnosc dzieci z wadami
z grupy Resp.
120
_ 100
(%]
2 80
5 -
o 60
K-}
. .
—
20
0 B WYNIK
ZYJE ZGON
Bez wady Obecna wada p=0,062
bezwady | N | 65 31
Obecnos¢ wady RESP % | 67,7% | 32,3% | v=019
= 7YIE ZGON obecna N | 13 1
% | 92,9% | 7,1%
Ryc.14 Obecnos¢ wad uktadu oddechowego (RESP.) a $miertelnosé

Bliski istotnosci statystycznej byt wynik dla grupy dzieci z tracheobronchomalacjg (RESP.1)

Sita zwigzku byta bardzo niska. W grupie tej nie stwierdzono zgonéw (Tab.13.)

WYNIK
2YJE ZGON
bez wady N 69 32 p =0,056
% 68,3% 31,7% V=0,19
obecna N 9 0
% 100,0% 0,0%

Tabela 13. Obecnosc¢ tracheobronchomalacji (RESP.1) a Smiertelnos¢

Nie stwierdzono réwniez istotnego statystycznie zwigzku miedzy Smiertelnoscia a

wystepowaniem dysplazji oskrzelowo-ptucnej (RESP.2) w badanej grupie (Tab. 14)

WYNIK
ZYIE ZGON
bez wady N 74 31 p=1
% 70,5% 29,5%
obecna N 4 1
% 80,0% 20,0%

Tabela 14. Obecnos$¢ BPD (RESP.2) a Smiertelnosé.
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4.1.11 Wady uktadu moczowego a smiertelnosé

Analiza nie wykazata réwniez istotnego statystycznie ani nawet bliskiego istotnosci

statystycznej zwigzku miedzy Smiertelnosciag dzieci a wystepowaniem wad uktadu moczowo-

ptciowego (URO.) Tab.15

WYNIK
2YJE ZGON
bez wady N 62 30 p=0223
% 67,4% 32,6%
obecna N 16 2
% 88,9% 11,1%

Tabela 15. Obecnos$¢ wad uktadu moczowo-ptciowego (URO.) a Smiertelnosc

Podobnie nie wykazano zwigzku po rozbiciu grupy na podgrupy zwigzane z rodzajem

wady jak: wnetrostwo, przepuklina pachwinowa (Uro.1), odptyw pecherzowo moczowodowy,
spodziectwo (Uro.2) oraz agenezja nerki, wodonercze (Uro.3). Dla dzieci z wnetrostwem

i przepukling pachwinowg (Uro.1) wykonany doktadny test Fishera byt co prawda bliski

istotnosci statystycznej, ale sita zwigzku byta jednak bardzo niska.

Wyniki zestawiono w Tab. 16-18.

WYNIK
ZYIE ZGON 0.056
p=0,05
bez wady N 69 32 V=0,19
% 68,3% 31,7%
obecna N 9 0
% 100,0% 0,0%
Tabela 16. Obecnos$¢ wad URO.1 a $miertelnosé
WYNIK
2YIE ZGON
bez wady N 77 32 p=1
% 70,6% 29,4%
obecna N 1 0
% 100,0% 0,0%
Tabela 17. Obecnos$¢ wad URO.2 a $miertelnosc
WYNIK
2YIE ZGON
bez wady N 72 30 p=1
% 70,6% 29,4%
obecna N 6 2
% 75,0% 25,0%

Tabela 18. Obecnos¢ wad URO.3 a $miertelnosc
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Wystgpienie istotnosci statystycznej dla zwigzku smiertelnosci z obecnoscig danej wady

wraz z poziomem istotnosci dla catej grupy zestawiono w Tab.19.

—
Rodzaj wspdtistniejacej wady - g' Istotnosc Smiertelnosé Poziom istotnosci
(kod grupy) o S | statystyczna W grupie statystycznej
° | 1aK | NIE
Wady serca (KARD.) 36 55,6% x3(1) = 18,17
p <0,001
V=041
HLHS, TOF, TGA, inne ztozone (Kard.3) 12 58,3% p =0,037
v=0,23
VSD, ASD (Kard.2) 18 61,1% ¥2(1) = 10,70
p =0,001
v=0,31
PDA, FO (Kard.1) 6 X 33,3% p=1
Wady przewodu pokarmowego (POK.) 17 58,8% p =0,007
V=0,28
Niedroznos$¢ odbytu (Pok.3) 10 80,0% p =0,001
v=0,35
Niedroznos¢ dwunastnicy (Pok.2) 4 | X 25,0% p=1
Przerostowe zwezenie odzwiernika (Pok.1) 3 I | X 33,3% p=1
Wady twarzoczaszki (CZASZ.) I |
Rozszczep wargi i podniebienia, 9 X 33,3% p=0,718
zaro$niecie nozdrzy tylnych, wady Zzuchwy
9 88,9% p <0,001
Wady genetyczne (GENET.)
z. Edwardsa + inne ciezkie chromosomalne 4 100,0% p = 0,006
(Genet.2) V=0,30
z. Downa (Genet.1) 5 80,0% p =0,025
V=0,25
Wady OUN (NEUR.) 7 X 16,7% p =0,670
Przepuklina oponowo-rdzeniowa (Neur.3) 3 X 33,3% p=1
Wodogtowie (Neur.2) 2 X 0,0% p=1
Wady mézgowia (Neur.1) 2 X 0,0% p=1
Wady uktadu kostnego (ORTO.) 10 X 40,0% p=0,473
Wady kregostupa (Orto.2) 2 X 100,0% p =0,083
V=021
Wady koriczyn (Orto.1) 8 X 25,0%
Wady uktadu oddechowego (RESP.) 14 X 7,1% p =0,062
V=0,19
BPD (Resp.1) 5 X 20,0% p=1
Tracheobronchomalacja (Resp.2) 9 X 0,0% p =0,056
V=0,19
Wady uktadu moczowo-ptciowego (URO.) 16 X 11,1% p=0,223
Agenezja Nerki, Wodonercze (Uro.3) X 25,0% p=1
Odptyw pecherzowo moczowodowy 6
Spodziectwo (Uro.2) 1 X 0,0% p=1
Whnetrostwo., Przepuklina pachwinowa 9 X 0,0% p =0,056
(Uro.1) v=0,19

Tabela 19. Istotnos¢ statystyczna miedzy wystgpieniem okreslonej wady wrodzonej a Smiertelnoscig
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4.1.12 Smiertelno$¢ i predyktory wyjaséniajace w grupie (Gross C + Gross A)

Ogélna $miertelnos¢ wszystkich dzieci hospitalizowanych z powodu wrodzonej
niedroznosci przetyku wyniosta 29%. Zmarto 32 spos$réd 110 leczonych dzieci.
Jednak w ocenie $Smiertelnosci ogdlnej uwzgledniono réwniez dzieci, ktérych nie poddano
zabiegowi operacyjnemu przetyku z powodu wczesnego zgonu spowodowanego innymi,
skrajnie ciezkimi wadami (7 dzieci). Skorygowana w tym aspekcie $miertelnos¢ wynosi 23%
(n=25).
Smiertelno$¢ w grupach klasyfikacyjnych zgodnych z kryteriami Spitza oraz $miertelnoé¢

0golng w grupie dzieci o masie ciata <1500 g przedstawiono w tabeli 20.

Grupa Zyje Zgon | Liczebno$¢ | Smiertelnosé
Spitzl m.c>1500g 68 9 77 13,2%
Spitz Il m.c <1500 lub VCC 38 23 61 60,5%
Spitz Il m.c <1500 i VCC 0 8 8 100%
Grupa o m.c <1500 4 10 14 71,4%

Tabela 20. Smiertelno$¢ w grupach klasyfikacyjnych wg. Spitza oraz sumarycznie w grupie
dzieci o masie ciata <1500 g

Predyktory wyjasniajace Smiertelnos¢

W celu zbadania, ktére konkretnie zmienne pozwalajg w najlepszy sposdb przewidziec¢
zgon dzieci, wykonano analizy regresji logistycznej metodg Walda. Jako mozliwe predyktory
wzieto pod uwage pte¢, mase urodzeniowgq oraz poszczegdlne wady towarzyszace.
W pierwszym kroku do modelu wigczono zmienng masy urodzeniowej.
Dzieki wprowadzeniu tej zmiennej wyjasniano 76,7% poprawnej klasyfikacji dzieci wzgledem
przezycia, przy czym przezycie przewidywano wifasciwie w 94,5% przypadkach, zas zgon
jedynie w 33,3%. Wspotczynnik R? Negelkerkego wynosit 0,17.
Dodanie do modelu drugiej zmiennej w postaci wady Pok.3 (niedroznos¢ odbytu) zwiekszyto
ogolny poziom dopasowania o 2,3% przy czym przezycie przewidywano wtasciwie w 91,8%
przypadkach, za$ zgon w potowie przypadkéw. Wspotczynnik R? Negelkerkego wzrdst 0 11,4%

do poziomu 0,29.
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W trzecim kroku do modelu wtgczono wade Gen.1 (zespdl Downa). Ponownie odnotowano
wzrost ogdélnego poziomu dopasowania o kolejne 2,9%, przy czym przezycie przewidywano
wiasciwie w 90,4% przypadkach, zas zgon w 63,3% przypadkdw. Wspdtczynnik R?
Negelkerkego wzrdst o0 8,1% do poziomu 0,37.

Ewentualny czwarty krok modelu regresji nie jest jednoznaczny. Wprowadzenie do modelu
wady Gen.2 nie zwiekszyto dopasowania dzieci do wiasciwych grup. Zmienit sie jednak
procentowy udziat dobrze przyporzadkowanych przezy¢. Wzrést on 0 5,4% i zgonédw zmalat o
13,3%, co ciekawe, liczba dzieci przyporzagdkowanych lepiej w przypadku przezycia byfa
identyczna co liczba dzieci przyporzgdkowanych gorzej w przypadku zgonu.

Odnotowano jednak wzrost wspotczynnika R? Negelkerkego o 10,1% do poziomu 0,47.

Pozostate zmienne nie zostaty wprowadzone do modelu.
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4.2. Podgrupa dzieci bez przetoki przetykowo-tchawiczej (grupa Gross A)

Badana populacja dzieci z wrodzong niedroznoscig przetyku bez przetoki przetykowo-

tchawiczej liczyta 20 dzieci, co stanowito 18.2% wszystkich dzieci hospitalizowanych.

Zabieg naprawczy przetyku wykonano u 13 dzieci z grupy A (65%). Pozostate 6 dzieci (35%),

zmarto przed przystgpieniem do operacji przetyku, siédme dziecko przeniesiono do innego

osrodka przed operacjg ostateczng.

Rodzaj i warto$¢ szczegdétowych parametrow gromadzonych dla potrzeb pdzniejszej analizy

przedstawiono w Tab. 21.

Nazwa parametru

Wartos¢ parametru jakosciowego lub
ilosciowego

Liczebnos¢ (%)

Typ wrodzonej
niedroznosci przetyku

Bez przetoki przetykowo-tchawiczej

20

Liczba dzieci, u ktérych
wykonano zabieg
rekonstrukcyjny przetyku

13 (68,5%)
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Rodzaj wykonanej operacji | Odroczone zespolenie 6
Przemieszczenie zotgdka do klatki piersiowej 5
Operacja m. Fokera 1
Zespolenie - uzycie magneséw neodymowych 1
Razem: 13
Pte¢ Zenska 6 (30%)
Meska 14 (70%)
Wiek w momencie 0-24 godz. 7
przyjecia (godz.) 24-48 godz. 8
48-72 godz. 4
>72 godz. 1 (zinnego osrodka)
<1500¢g 3
1500-2500 g 12
Masa urodzeniowa ciata (g) | >2 500 g 5
Bez wady towarzyszacej 5
Wady serca (KARD.) 3
HLHS, TOF, TGA, inne ztozone (Kard.3) 1
VSD, ASD (Kard.2) 2
Rodzaj PDA, inne (Kard.1) 0
wady
towarzyszacej
(Kod wady uzywany w Wady przewodu pokarmowego (POK.) 2
tabelach statystycznych) Niedroznos¢ odbytu (Pok.3) 1
Niedroznos¢ dwunastnicy (Pok.2) 1
Przerostowe zwezenie odzwiernika (Pok.1) 0




Wady twarzoczaszki (CZASZ.) 1
Rozszczep wargi i podniebienia, Zarosniecie 1
nozdrzy tylnych, Wady zuchwy.

Wady genetyczne (GENET.) 6
s. Edwards inne ciezkie wady (Genet.2) 2
s. Down (Genet.1) 4
Wady uktadu nerwowego (NEUR.) 0
Przepuklina oponowo-rdzeniowa (Neur.3) 0
Wodogtowie (Neur.2) 0
Wady mozgowia (Neur.1) 0
Wady uktadu kostnego (ORTO.) 1
Wady kregostupa (Orto.2) 0
Wady koriczyn (Orto.1) 1
Wady uktadu oddechowego (RESP.) 2
Dysplazja oskrzelowo-ptucna (Resp.2) 1
Tracheobronchomalacja (Resp.1) 1
Wady uktadu moczowego (URO.) 5
Agenezja Nerki, Wodonercze (Uro.3) 2
Odptyw pecherzowo-moczowodowy, 0
Spodziectwo (Uro.2)

Whnetrostwo., Przepuklina pachwinowa (Uro.1) 3

Liczba zgonow dzieci
operowanych
Liczba zgonow (ogdlna)

1/13 (7,7%)
6/19 (31,6%)

Tabela 21. Charakterystyka zbiorcza dzieci z wrodzong niedroznosciag przetyku bez przetoki

przetykowo-tchawiczej (grupa ,long gap”)

Tabele 22-30 przedstawiajg wyniki szczegdtowej analizy statystycznej leczonej populacji dzieci

bez przetoki przetykowo-tchawiczej, przeprowadzone zgodnie z zasadami przedstawionymi w

podrozdziale 3.
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4.2.1 Zarys postepowania leczniczego w grupie Gross A (dzieci z wrodzong
niedroznoscia przetyku bez przetoki przetykowo-tchawiczej)

1. Pierwszy krok postepowania - wytworzenie przetoki zotgdkowej

W celu pojecia préby szybkiego rozpoczecia zywienia drogg enteralng wszystkie z 20
leczonych dzieci w tej grupie jako pierwszy etap leczenia miato wytworzong przetoke
zotadkowa. llosciowe zestawienie operowanych dzieci wraz zich wiekiem w momencie

wykonania zabiegu wytworzenia gastrostomii zestawiono w tabeli 22.

Wiek w Liczebnos¢
momencie

wytworzenia

gastrostomii

Oh-24h 3
24h-48h 10
48h-72h 2
>72h 5

Tabela 22. Wiek dzieci w momencie wytworzenia gastrostomii

Tylko jedno z operowanych dzieci miato wytworzong przetoke zotgdkowg w innym osrodku.

Pacjent ten zostat przyjety do naszego szpitala w 15. dobie zycia.

2. Drugi krok postepowania — ewentualna préba rekonstrukcji przetyku

W przedstawionym materiale w réznym czasie podjeto prébe wykonania zabiegu
odtworzenia ciggtosci przetyku u 13 dzieci. u 6 z 20 dzieci ztej grupy ze wzgledu naich
wyjsciowo ciezki stan ogodlny, obecne liczne, czesto letalne wady wrodzone, w sposdb
intencjonalny lub tez ze wzgledu na wczesniejszy zgon pacjenta z innych przyczyn, nie podjeto

préby leczenia niedroznosci przetyku. W grupie tej wszystkie dzieci zmarty.

W przypadku jednego z leczonych dzieci rodzice po wykonaniu gastrostomii w naszym osrodku
podjeli decyzje o dalszym leczeniu za granicg. Dziecko to nie znajduje sie aktualnie w

obserwacji naszego o$rodka.

Ze wzgledu na bardzo duze zrdéznicowanie sytuacji klinicznej leczonych dzieci w tej grupie,

krétkie oméwienie kazdego z nich przedstawiono ponizej.
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A. Dzieci nieoperowane (nie odtwarzano ciggtosci przetyku):
(6 dzieci + 1 pacjent przeniesiony przed zabiegiem do innego osrodka)

1. Z.B. masa urodzeniowa 2160 g, z. Downa, VSD, PDA. Sepsis

Noworodek urodzony w zamartwicy, przywieziony w ciezkim stanie, w hipotermii,
przetransportowane w zimie w koszyku wiklinowym, obtozony termoforami (1992 r.).
Zgon w 26. dobie zycia z powodu uogdlnionego zakazenia i niewydolnosci krazenia.

2. S.M. masa urodzeniowa 2 800 g, z. Downa, AVC

Dziecko urodzone w ciezkiej zamartwicy (APGAR 1/5), z ciezkim niedotlenieniem
po reanimacji. Pojeta byta proba korekty wady serca (AVC) -2 zabiegi operacyjne
po ktérych nie uzyskano satysfakcjonujgcej wydolnosci krgzeniowej.

Zgon w 8. miesigcu zycia.

3. S.T. masa urodzeniowa 1 090 g, wczesniak, zespdt Edwardsa, DORV, VACTERL,
IVH 3st.
Zgon w 26. dobie zycia.

4. D.R. masa urodzeniowa 2 000 g, z Downa, NEC, Sepsis

Martwicze zapalenie jelit powiktane catkowita martwica jelita cienkiego z nastepowg
catkowitg resekcja jelita cienkiego (po operacji ,,second look”)

Zgon w 32. dobie zycia

5. F.E. masa urodzeniowa 1 600 g, wczesniak, zespét mnogich wad wrodzonych
m.inn. mnogie wady uktadu kostnego, twarzoczaszki, koriczyn, zeber, zarosniecie
odbytu.

Zgon w 46. dniu zycia.

6. L.E. masa urodzeniowa 1 600 g wczesniak, ASD, chromosom 16 ring, mikrocefalia,
agenezja ciata modzelowatego, deformacja koriczyn (radial club hand), obustronne
przepukliny pachwinowe. Zgon w 23. dobie zycia

7. Dziecko przeniesione do innego osrodka (wynik nieznany)

M.E. masa urodzeniowa 1 700 g, bez wad towarzyszacych

Rodzice po wykonaniu gastrostomii zdecydowali sie na kontynuacje leczenia za
granica.
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B. Dzieci operowane (13 pacjentow):
I. Odroczone pierwotne zespolenie wtasnego przetyku (6 dzieci - 1 zgon):
1. S.M. masa urodzeniowa 2210g

Zespolenie przetyku w 9. m.z. (miotomia m. Livaditis)
Pacjent miat dodatkowo przegrode btoniastg odzwiernika wymagajgca leczenia
operacyjnego.

2. D.R. masa urodzeniowa 2 700 g,
Zespolenie przetyku w 8. m.z (miotomia m. Livaditis)

3. H.O. masa urodzeniowa 2 400 g,
Zespolenie przetyku w 11. m.z (miotomia m. Livaditis)

4. P.A. masa urodzeniowa 1900 g
Zespolenie w 14. m.z. (miotomia m. Livaditis)

5. K.O masa urodzeniowa 1 800g
Zespolenie w 8. m.z. (miotomia m. Livaditis)

6. F.A. masa urodzeniowa 4 180 g, bardzo liczne wady towarzyszace.

Zespolenie przetyku w 38. dniu. Dziecko z zespotem mnogich wad wrodzonych m.in.
ciezkg encefalopatig, padaczka, niedroznoscig odbytu z przetokg kroczowsg, licznymi
wadami szkieletowymi. Przetyk po zespoleniu byt szczelny, droiny. Dziecko bez
odruchu ssania. Wystepowaty masywne ulewania przy karmieniu przez gastrostomie.
Wykonano gastrostomie de novo wraz z ,,ciasng” fundoplikacjg Nissena.

Zgon w 5 miesigcu zycia.

Il. Operacja metodg Fokera [33] (1 dziecko - bez zgondw)

7. S.T. m.ur 2060 g.

Zabieg z uzyciem techniki Fokera w 4 m. z.

W 15. dobie po pierwszej torakotomii i zatozeniu szwéw trakcyjnych zespolono
przetyk.

lll.Transpozycja zotadka do klatki piersiowej - ,operacja Spitza” (5 dzieci- bez zgondéw)

8. K.U. masa urodzeniowa 1660 g.
Transpozycja zotgdka wykonana w 10. m. z.

9. B.A. masa urodzeniowa 1 130 g.
Transpozycja zotgdka wykonana w 8. m. z.

10. F.l. masa urodzeniowa 2 310g.
Transpozycja zotgdka wykonana w 30. m. z po nieskutecznym wydtuzaniu m.
Rehbeina
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11. J.U. masa urodzeniowa 1 670 g.
Transpozycja zotgdka wykonana w 14. m. z.

12. G.0O. masa urodzeniowa 2 230 g.
Transpozycja zotgdka wykonana w 22. m. z.

IV. Zespolenie z uzyciem magneséw neodymowych (1 dziecko - bez zgonéw)
13. K.O. masa urodzeniowa 2 500 g.

W 6. miesigcu zycia wydtuzanie przetyku inastepnie zespolenie z uzyciem magneséw
neodymowych. Szczegdtowy opis przedstawiono w aneksie (rozdz. 9.1)

4.2.2 Ptec dzieci a Smiertelnosc

Sprawdzono czy Smiertelnos¢ w grupie dzieci z wrodzong niedroznoscia przetyku bez przetoki
przetykowo-tchawiczej zwigzana byta z ptcia. Smiertelnosé¢ dzieci byta podobna niezaleznie od
ptci. Nie stwierdzono zwigzku istotnego statystycznie.

WYNIK
ZYJE ZGON
Zenska N 4 2
% 66,7% 33,3% p=1
Meska N 9 5
% 64,3% 35,7%

Tabela 22. Ptec dzieci a $miertelnosé¢

4.2.3 Masa urodzeniowa a smiertelnosc

Przeprowadzono analize zwigzku Smiertelnosci z masg urodzeniowg dziecka.
W tej grupie nie wykazano istotnego statystycznie zwigzku.

Masa ciata WYNIK
ZYJE ZGON
<1500¢g N 2 1
% 66,6% 33,3%
1500-2500g | N 7 5 p=1
% 58,3% 41,7%
>2500¢g N 3 2
% 60% 40%

Tabela 23. Masa ciata dzieci a Smiertelnosé
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4.2.5 Wady serca a Smiertelnos¢

Odnotowano istotny statystycznie zwigzek pomiedzy obecnoscia wrodzonej wady serca
ogdtem (grupa KARD.) a $miertelnoscig dzieci. Sita zwigzku byta duza.

WYNIK
2YIE ZGON
brak N 13 4 p=0,031
% 76,5% 23,5% V=057
obecna N 0 3
% 0,0% 100,0%

Tabela 24. Obecnos¢ wady z grupy KARD a Smiertelnos¢

W analizie indywidualnej wad z grupy kard.1 kard.2, kard.3 nie odnotowano istotnego
statystycznie zwigzku miedzy $miertelnoscig, a obecnoscig wad z grup (mata liczebnos¢).

WYNIK
IVIE | ZGON
bez N 13 5 p=0,111
wady T 720% | 27,8%
obecna | N 0 2
% | 0,0% 100,0%

Tabela 25. Obecnos¢ wady z grupy KARD.2 a Smiertelnos¢

WYNIK
ZYJE | ZGON
bez N 13 6 p =0,350
wady "o 1768.4% | 31,6%
obecna N 0 1
% 0,0% 100,0%

Tabela 26. Obecnos¢ wady z grupy KARD.3 a smiertelnos$¢

4.2.6 Obecnos¢ wad chromosomalnych a Smiertelnos¢

Odnotowano istotny statystycznie zwigzek miedzy Smiertelnoscig a obecnoscig wad

chromosomalnych w badanej grupie (GENET).
Sita zwigzku byta bardzo duza.

WYNIK
ZYJE ZGON
bez wady N 13 1 p <0,001
% 92,9% 7,1% V=0,89
obecna N 0 6
% 0,0% 100,0%

Tabela 27. Obecnos$¢ wad chromosomalnych GENET a $miertelnos¢
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Test Fishera okazat sie by¢ rowniez istotny statystycznie dla grupy dzieci z wadg z zespotem

Edwardsa i ciezkimi wadami chromosomalnymi (grupa Genet.2). Sita zwigzku byta duza.

WYNIK
ZYJE ZGON
bez wady N 13 3 p =0,007
% 81,3% 18,8% V=0,68
obecna N 0 4
% 0,0% 100,0%

Tabela 28. Obecnos¢ wady z grupy Genet.2 (z. Edwardsa i inne ciezkie wady chromosomalne) a
Smiertelnosc

Nie odnotowano natomiast istotnego statystycznie zwigzku dla dzieci z zespotem Downa (grupa
Genet.1)

WYNIK
ZYJE ZGON
bez wady N 13 5 p=0,111
% 72,2% 27,8%
Obecna N 0 2
% 0,0% 100,0%

Tabela 29. Obecnosc¢ zespotu Downa (grupa Genet.1) a Smiertelnosc

4.2.7 Pozostate wady a Smiertelnosc

Dla pozostatych grup wad:

- przewodu pokarmowego

- uktadu kostnego

- czaszki

- uktadu nerwowego i mdzgu
- uktadu oddechowego

- uktadu moczowo-ptciowego

W zadnej grupie nie odnotowano istotnego statystycznie zwigzku ze $miertelnoscia.

Liczebnos¢ tych wad wraz ze Smiertelnoscig w grupach zestawiono w tabelach 30-43.

WYNIK
ZYIE ZGON
bez wady N 12 6 p=1
% 66,7% 33,3%
obecna N 1 1
% 50,0% 50,0%

Tabela 30. Obecnos$¢ wad przewodu pokarmowego (grupa POK.) a Smiertelnosé
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W badanej grupie nie stwierdzono wystepowania przerostowego zwezenia odzwiernika
(grupa Pok.1)

WYNIK
ZYJE ZGON
bez wady N 12 7
% 63,2% 36,8%
Obecna N 1 0
% 100,0% 0,0%

Tabela 31. Obecnos¢ niedroznosci dwunastnicy (grupa Pok.2) a Smiertelnosc

p=0,350

p=0,350

WYNIK
ZYIE ZGON
bez wady N 13 6
% 68,4% 31,6%
Obecna N 0 1
% 0,0% 100,0%
Tabela 32. Obecnos¢ niedroznosci odbytu (
WYNIK
ZYJE ZGON
bez wady N 13 6
% 68,4% 31,6%
Obecna N 0 1
% 0,0% 100,0%

Tabela 33. Obecnos¢ wad uktadu kostnego (grupa ORTO.) a Smiertelnos¢

WYNIK
ZYIE ZGON

bez wady N 13 7
% 65,0% 35,0%

Obecna N 0 0
% 0,00% 0,00%

Tabela 34. Obecnos¢ wad kregostupa (grup

WYNIK
ZYJE ZGON
bez wady N 13 6
% 68,4% 31,6%
Obecna N 0 1
% 0,0% 100,0%

Tabela 35. Obecnos¢ wad koriczyn (grupa Orto.1) a Smiertelnosc

W przypadku wad uktadu nerwowego (grupa NEU.) nie zostaty one w ogdle odnotowane w prdbie.

p=1

WYNIK
ZYIE ZGON
bez wady N 12 7
% 63,2% 36,8%
Obecna N 1 0
% 100,0% 0,0%

Tabela 36. Obecnos¢ wad czaszki (grupa CZASZ.) a Smiertelnosé.
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WYNIK
ZYJE ZGON
bez wady N 11 7 p=0,521
% 61,1% 38,9%
obecna N 2 0
% 100,0% 0,0%

Tabela 37. Obecnos¢ wad uktadu oddechowego (grupa RESP.) a $Smiertelnosc

WYNIK
ZYJE ZGON
bez wady N 12 7 p=1
% 63,2% 36,8%
Obecna N 1 0
% 100,0% 0,0%

Tabela 38. Obecnosc¢ dysplazji oskrzelowo-ptucnej (grupa Resp.1) a Smiertelnosc

WYNIK
ZYJE ZGON
bez wady N 12 7 p=1
% 63,2% 36,8%
Obecna N 1 0
% 100,0% 0,0%

Tabela 39. Obecnosc¢ tracheobronchomalacji (grupa Resp.2) a Smiertelnosé

Zgon
ZYIE ZGON
bez wady N 9 7 p =0,249
% 56,3% 43,8%
Obecna N 5 0
% 100,0% 0,0%

Tabela 40. Obecnos¢ wad uktadu moczowego (grupa URO.) a $miertelnosé

WYNIK
ZYJE ZGON
bez wady N 10 7 p=0,521
% 58,8% 41,2%
Obecna N 3 0
% 100,0% 0,0%

Tabela 41. Obecnos¢ wad: wnetrostwo, przepuklina pachwinowa (grupa Uro.1) a Smiertelnos¢

WYNIK
ZYIE ZGON
bez wady N 13 7 X
% 65,0% 35,0%
Obecna N 0 0
% 0,00% 0,00%

Tabela 42. Obecnos¢ wad: odptyw pecherzowo moczowodowy, spodziectwo (grupa Uro.2) a
Smiertelnosc
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WYNIK
ZYJE ZGON
bez wady N 11 7 p=0,521
% 61,1% 38,9%
Obecna N 2 0
% 100,0% 0,0%

Tabela 43. Obecnos¢ wad: agenezja nerki, wodonercze (grupa Uro.3) a Smiertelnosc

4.2.8 Smiertelno$¢ i predyktory wyjasniajace w grupie dzieci Gross A

W grupie 13 dzieci z grupy Gross A, ktére zostaty poddane zabiegowi naprawczemu przetyku
zmart 1 pacjent. Smiertelno$¢ wéréd dzieci, u ktérych mozliwe bylo wykonanie zabiegu
operacyjnego wyniosta 1/13 (7,7%) i byta nizsza niz u dzieci z przetoka przetykowo-tchawicza
z grupy Gross C (!).

U jednego pacjenta ostateczny wynik leczenia pozostaje nieznany - po wykonaniu gastrostomii
rodzice zdecydowali o leczeniu zagranica.

Szescioro dzieci ze wzgledu na skrajnie ciezki stan zmarto przed mozliwoscig operacyjnego
leczenia niedroznosci przetyku.

Ogélna sSmiertelnos¢ obliczona w ten sposdb dla wszystkich dzieci operowanych

i nieoperowanych wynosi 7/19 (31,5%) a dla dzieci operowanych 1/13 (7,7%).

Predyktory wyjasniajace smiertelnosc dzieci z grupy A (bez przetoki przetykowo-tchawiczej)

W celu zbadania, ktére konkretnie zmienne pozwalajg w najlepszy sposdb przewidzieé
zgon dzieci w grupie bez przetoki przetykowo-tchawiczej, wykonano analize regresji
logistycznej metodg Walda. Analizie poddano wszystkie dzieci tgcznie z nie operowanymi. Jako
mozliwe predyktory wzieto pod uwage pte¢, wage urodzeniowg oraz poszczegdlne wady
towarzyszace.

W pierwszym ijak sie okazato jedynym kroku do modelu wtgczono zmienng wagi
urodzeniowej. Dzieki wprowadzeniu tej zmiennej wyjasniano 84,2% poprawnej klasyfikacji
dzieci wzgledem przezycia, przy czym przezycie przewidywano wifasciwie we wszystkich
przypadkach, zas zgon w 57,1%. z 6 zmartych dzieci wtasciwie przyporzagdkowano do tej grupy
czworo. Wspodtczynnik R? Negelkerkego wynosit 0,56. Rzadko wystepujgce poszczegdlne wady
oraz ogodlna mata liczebnos¢ badanej grupy obnizaty jako$¢ wykonanej analizy.
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4.3. Powiktania

Zwezenie miejsca zespolenia
Najczesciej obserwowanym powiktaniem w catej grupie dzieci byto zwezenie miejsca

zespolenia. Problem ten, o réznym nasileniu dotyczyt 63 z posréd 103 operowanych dzieci
(61%). U 42 dzieci (41% operowanych) konieczne byto wykonanie do 5 rozszerzan przetyku
roznymi technikami: od prostego poszerzania bez znieczulenia za pomocy elastycznego
rozszerzadta typu bougie, poprzez rozszerzanie w znieczuleniu ogélnym rozszerzadtami
na spiralnej prowadnicy, az do plastyki balonowej pod kontrolg fluoroskopii. Grupa 21 z 103
operowanych dzieci (20%) wymagata ponad 5 rozszerzan w odstepach co najmniej
2 tygodniowych. Okres planowych rozszerzan nie rozciggat sie poza 18 miesigc zycia.
Siedmiokrotnie udokumentowano utkniecie kesa pokarmowego wymagajace interwencji
endoskopowej (najczesciej byta to paréwka, u jednego z pacjentéw dwukrotnie). U wszystkich
poza jednym wystarczyta jednorazowa seria 2-3 poszerzan.

Najdtuzszy okres rozszerzan konieczny byt dla pacjentéw po operacji z powodu
dtugoodcinkowej niedroznosci przetyku u ktérych wykonano odroczone zespolenie
jednoczasowe. Wszystkie 5 dzieci w tej grupie, po zespoleniu przetyku z jednoczasowa
miotomig m. Livaditis, wymagato wielokrotnych rozszerzan, a ujednego z nich,
po przewlektym nieefektywnym rozszerzaniu konieczna byta resekcja miejsca zwezenia
i powtdrne zespolenie z dobrym skutkiem.

Sposréd pacjentéw po transpozycji zotgdka do klatki piersiowej (6 dzieci) z oczywistych
wzgleddéw zwezenia nie stanowity rzeczywistego problemu. Dwoje wymagato krétkotrwatego
poszerzenia w miejscu zespolenia przetykowo-zotadkowego. Efektywne rozszerzenie
uzyskano juz po pierwszym wykonaniu procedury. Zwezenia te wystgpity jako pojedynczy

incydent bez nawrotéw.

Rozejscie sie zespolenia przetykowego i rekanalizacja przetoki przetykowo tchawiczej
Rdznego stopnia rozejscie zespolenia obserwowano u pieciorga dzieci. U dwojga dzieci

nastepstwa doprowadzity ostatecznie do zgonu z powodu sepsy.

U jednego dziecka przy relatywnie mniejszym rozejsciu wykonano tylko gastrostomie.

Przewlekte pozostawienie drenu w srédpiersiu, odsysanie S$liny cewnikiem Replogle,
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przedtuzona hiperalimentacja doprowadzity do wygojenia sie przecieku ze znacznym
zwezeniem, ktére potem rozszerzono rozszerzadtami ,po nitce”

Masywne rozejscie zespolenia wigzato sie z koniecznoscig zamkniecia dolnego odcinka
przetyku i wytonienia przetoki slinowej na szyi u jednego dziecka. U tego pacjenta wykonano

nastepnie procedure transpozycji zotgdka do klatki piersiowe;j.

Chtonkotok

Chtonkotok jako powikfanie zabiegu operacyjnego wystgpit w naszym materiale
u trzech pacjentéw. U dwojga z nich ustgpit po kilkudniowym drenazu optucnowym, diecie
eliminacyjnej i modyfikowanej hiperalimentacji.
U jednego pacjenta wykonano operacyjne podwigzanie przewodu piersiowego z dobrym
wynikiem. Z powodu towarzyszgcego zespotu mnogich wad pacjent ten jednak zmart kilka

tygodni pdzniej.

Posocznica, martwicze zapalenie jelit i inne powiktania.

Ciezkg posocznice bakteryjng obserwowano u 8 dzieci, u 5 dzieci sepsa doprowadzita
do zespotu niewydolnosci wielonarzgdowej (MODS), w wyniku ktdrej wszystkie 5 dzieci
zmarto. U trojga leczonych dzieci udokumentowano wystgpienie w okresie okoto zabiegowym
martwiczego zapalenia jelit (NEC). Dwoje dzieci operowano (u jednego z nich wykonano
mnogie resekcje z przetokami). U jednego z dzieci w przebiegu NEC konieczna byta resekcja
totalna catkowicie martwiczo zmienionego jelita cienkiego. Pacjent ten zmart.

Pozostatymi rzadkimi powiktaniami byto wystgpienie odlezyny na gtowie w okolicy potylicznej
u jednego dziecka oraz toksyczne uszkodzenie nerwu stuchowego u jednego z pacjentéw

(prawdopodobnie bedace powiktaniem po stosowaniu antybiotykdw aminoglikozydowych).

Odptyw zotagdkowo-przetykowy

Wiekszos$¢ pacjentow z objawami refluksu zotgdkowo-przetykowego leczona byta
zachowawczo w poradniach gastroenterologicznych.
Objawy refluksu nie ustepujgce po przewlektym leczeniu zachowawczym wymagaty leczenia
operacyjnego u 12 sposréd 78 zyjacych pacjentow (tj. 15%).
U wszystkich wykonano standardowa, petng fundoplikacjag Nissena. U jednego z naszych

pacjentéw wskazaniem do operacji przeciwrefluksowej byt przetyk Baretta.
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5. Omowienie

W analizie materiatu historycznego naszych pacjentéow interesujgcy jest rozlegty
przedziat czasowy od pierwszych zabiegdw do chwili obecnej, siegajgcy w niektorych
przypadkach ponad 25 lat wstecz. Poniewaz w zadnej wadzie przewodu pokarmowego nie
wystepuje tak szeroki wachlarz problemdéw towarzyszacych dotykajgcych niemal wszystkich
narzgdéw iuktadéw, ciekawa jest réwniez mozliwos¢ oceny zaleznosci wynikéw od
towarzyszgcych wad leczonych w tym samym osrodku. Tak rozlegty czasowo materiat kliniczny
pozwala rowniez na przesledzenie ewolucji postepowania nie tylko stricte chirurgicznego, ale
rowniez filozofii ogdlnego podejscia do postepowania leczniczego w tej wadzie.

Wptyw czynnikdéw wywodzacych sie z uktadu krgzenia na wynik leczenia jest znany.
Dysponujac wzglednie licznym, jak na warunki europejskie, materiatem wydawata sie
interesujgcg préba znalezienia, poza wptywem wad uktadu krazenia, wptywu innych wad
i ewentualnie innych czynnikéw na wynik koncowy.

Z drugiej strony, potrzeba zgromadzenia dostatecznie licznej grupy badanej, wymusza dobér
pacjentéw zrozlegtej przestrzeni czasowej. Szeroka rozpieto$é czasowa gromadzenia
pacjentéw przy relatywnie matych liczebnosciach w skali roku powoduje wyrazne uzaleznienie
obserwowanych wynikéw od momentu wydarzenia na osi czasu. Ma to szczegdlnie znaczenie
w tej wadzie, ze wzgledu na zaistniaty w ostatnim ¢éwieréwieczu w medycynie Swiatowej
niezwykle szybki postep, zwigzany rowniez ze skokiem technologicznym w zakresie techniki
medycznej wykorzystywanej w wysublimowane] opiece neonatologicznej nad wczesniakiem
i noworodkiem.

Startujac z opdznieniem w stosunku do najbogatszych krajow Swiata, ale przez to tym bardziej
dynamicznie, niemal skokowo wzrdst poziom opieki nad noworodkiem z bezposrednim
zagrozeniem zycia.

Pojawita sie mozliwos¢ petnego zaspokojenia nie tylko tak elementarnych potrzeb jak
bezpieczny, komfortowy transport z mozliwoscia petnego zabezpieczenia podstawowych
funkcji zyciowych w postaci inkubatorow transportowych, mobilnych respiratoréw
i doskonale wykwalifikowanych neonatologédw zapewniajgcych transport ,do siebie”,

ale i dostepnos$é wysokospecjalistycznych procedur jak np. ECMO, terapia podtlenkiem
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azotu itp. Szczegdlnie postep, ktéry dokonat sie na przestrzeni lat w kardiochirurgii wydaje sie
mie¢ niezwykle istotne znaczenie w wynikach leczenia dzieci z niedroznoscia przetyku.
Pojawienie sie przetomowych mozliwosci etapowego leczenia ztozonych iobarczonych
niegdy$ bardzo wysoka smiertelnoscig wad serca (np. hipoplazja lewego serca, transpozycja
wielkich naczyn) wydaje sie mie¢ kluczowe znaczenie w wynikach leczenia niedroznosci
przetyku, gdyz wada serca jest niemal nieodfgcznym towarzyszem tej nieprawidtowosci
rozwojowej igtéwnym czynnikiem obok niskiej masy urodzeniowej wptywajacym
na $Smiertelnos¢ [18][34][21]. Jak sie okazato, zwigzek ten znalazt réwniez potwierdzenie w
naszym materiale.

Retrospektywna ocena wynikéw leczenia w tak specyficznym w stosunku do sytuacji
obecnej okresie, moze nie wywierac korzystnego wrazenia, ale nie zmienia sie sam problem
wady i jej otoczenia w sensie czynnikdw wptywajgcych na wynik. Ocena tego okresu pozwala
tez naanalize ewentualnych korzysci mogacych wynika¢ ze zmiany ogdlnej strategii

postepowania przedoperacyjnego na przestrzeni lat.

Wptyw czynnikéw niezaleznych na wyniki leczenia

W rozktadzie czestosci typow anatomicznych wady przetyku, w naszej grupie mozna

zaobserwowa¢ wyraznie odbiegajagcy od Srednich wartosci w  piSmiennictwie
nieproporcjonalnie wysoki odsetek postaci ,long gap” w stosunku do catej liczby pacjentow
(20/120 =18.2%) [2][3][4][35]
O ile nieobecnos¢ postaci Gross B i Gross D niedroznosci przetyku w naszej niezbyt licznej
grupie moze byé zrozumiata ze wzgledu na epizodyczne wystepowanie tych postaci w
populacji ogdlnej pacjentéw z WNP (2-5%), ponad dwukrotnie czestsze wystepowanie postaci
dtugoodcinkowej niedroznosci ma prawdopodobnie inne przyczyny, wynikajgce zapewne
z dziatania czynnika zaktdcajgcego, jakim byta wstepna decyzja o przeniesieniu dziecka
z ciezszymi postaciami wady z innego osrodka do naszego.

W analizie naszych pacjentéw nie wykazano zwigzku istotnego statystycznie miedzy
wystepowaniem niedroznosci przetyku i ptcig dziecka. Mimo pozornie duzej rdzinicy w
liczebnosci grupy chtopcow idziewczynek w naszym materiale (59% chiopcy, 41%
dziewczynki) analiza statystyczna nie potwierdza istotnosSci ani nawet zblizonego do poziomu

istotnosci rdéznicy miedzy tymi cechami. Podobnie w piSmiennictwie Swiatowym, w

40



materiatach zbiorczych obserwuje sie nieznaczng przewage chtopcéw, bez istotnosci
statystycznej [6][35][36][37][38].

Zdecydowany zwigzek natomiast potwierdzono pomiedzy $miertelnoscig, a masg ciata
(p<0,001) oraz smiertelnoscia, a liczebnoscia wad towarzyszacych (p< 0,002). Zwtaszcza w
przypadku badania powigzania masy ciata dziecka ze $miertelnoscia zwigzek ten byt
szczegOlnie silny (p < 0,001, V =0,39)

Wspomniane na stronie 14 (pkt. 4.1.1) spostrzezenie dotyczace zwigzku ilosci wad
towarzyszgcych u dziecka a Smiertelnoscig paradoksalnie wykazuje wyzszg Smiertelnos¢ w
grupie dzieci z dwiema wadami, nawet w stosunku do grupy pacjentow z trzema lub wiekszg
iloscig wad.

Jednak wyjasnienie tego zjawiska jest prawdopodobnie proste. Populacja naszych pacjentow
to dzieci wzglednie dojrzate, nasz horyzont jednak nie obejmuje grupy ptodéw poronionych.
Zapewne w tej grupie znajduje sie najwyzszy odsetek dzieci z duzg ilo$cig wad towarzyszacych,
ktore jednak nie trafiajg do grona naszych pacjentdéw i nie wpisujg sie w prezentowang

statystyke, jak ma to miejsce w doniesieniach obejmujgcych réwniez poronienia.

Dla grupy ,long gap” przeprowadzono tez oddzielng analize zaleznosci Smiertelnosci od masy
urodzeniowej dziecka. Co zadziwiajgce, wbrew powszechnej wiedzy dotyczgcej niedroznosci
przetyku ogétem, dla tej wyselekcjonowanej grupy, nie wykazano istotnego statystycznie

zwigzku miedzy masg ciata i podwyzszonym ryzykiem zgonu.

Smiertelno$¢ a wady towarzyszace nie dotyczace uktadu krazenia

Poza znanym wptywem wad uktadu krazenia oraz wcze$niactwa jako czynnikdéw ryzyka
uwzglednianych we wszystkich wspétczesnych klasyfikacjach klinicznych WNP, réwniez inne
wady wptywajg na Smiertelno$¢ w tej grupie dzieci [22][23][25].
Wady przewodu pokarmowego to kolejna grupa wsrdd naszych pacjentdéw, w ktérej wystepuja
istotne statystycznie powigzania ze Smiertelnoscig.
Zwigzek statystycznie istotny wystepuje w stosunku do sumy catej grupy wad przewodu
pokarmowego. Natomiast przy analizie szczegdtowej, przesuwajac sie na skali od lzejszych
wad do ciezszych, w naszym materiale poczgtkowo nie dostrzegamy istotnego wptywu wady
na $Smiertelnos¢, az do poziomu Pok.3 (wady odbytu), gdzie istotnos¢ jest bardzo wysoka:

p=0,001, a sita zwigzku jest duza (V=0,35).
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Zwigzek istotny dla catej grupy wad przewodu pokarmowego mimo braku istotnosci dla
wszystkich pozostatych wad przewodu pokarmowego jest zapewne spotegowany wysokim
odsetkiem pacjentdéw z niedroznoscig odbytu.

W grupie badanej wada odbytu wystepuje bardzo czesto, bo az u 9,0 % dzieci.

Nasuwa to oczywiste pytanie czy tak drastycznie wysoka liczebnos¢ wad odbytu wskazuje
na czestsze wystepowanie tej wady wsrdod dzieci z wadg przetyku w stosunku do dzieci
z ogblnej populacji noworodkéw?

Statystyki wystepowania wrodzonego zarosniecia odbytu prowadzone zaréwno dla populacji
polskiej (Polski Rejestr Wrodzonych Wad Rozwojowych) jak idla 4,6 milionowej grupy
urodzen dzieci europejskich (EUROCAT Registry) wykazujg czestos¢ wady mniejsza niz 0,02%
do 0,04% [39][40][41][42]. Nawet w badaniach dunskich, prowadzonych na specyficznej,
bardzo szerokiej populacji: zywych urodzen, poronien i ptodow abortowanych tgczna czestosé
wszystkich wad przewodu pokarmowego wliczajgc w to nawet wady przetyku wynosita 1:654
pacjentéw (0,15%) [43]

W kontekscie takich wartosci, czestos¢ w naszej grupie badanej wynoszaca dla samych wad
odbytu 9% wydaje sie bardzo wysoka. W analizie statystycznej okazuje sie, ze korelacja
wystgpienia niedroznosci odbytu z niedroznoscig przetyku byta réwniez wysoce istotna

statystycznie (doktadny test Fishera p < 0,001).

Genetyka

Cecha istotnosci statystycznej zwigzku wad genetycznych ismiertelnosci nie jest
zaskoczeniem, niezaleznie od podgrupy zaszeregowania wady. W przypadku zespotu Downa,
gdzie istotnos¢ jest wzglednie staba, ale jednak miesci sie w przedziale istotnosci (p = 0,025, V
= 0,25), mozna przypuszcza¢, ze czynnikiem decydujgcym nie jest sama izolowana wada
genetyczna lecz wady innych uktadéw bardzo czesto towarzyszgce dzieciom z tym zespotem
[44]. Logiczne bytoby spodziewac sie w tej grupie obcigzajgcego smiertelnos$é wptywu wad
dwunastnicy, tak czesto wystepujgcych u dzieci z zespotem Downa. Okazuje sie, ze takiego
powigzania w naszym materiale nie ma. Zaden z naszych pacjentéw z niedroznoscig przetyku,
u ktorego stwierdzono atrezje dwunastnicy nie byt dodatkowo obcigzony zespotem Downa.

Poza najczesciej wystepujgca w tej wadzie asocjacjg VACTERL [45], u jednego dziecka
w grupie obserwowali$my wystgpienie sktadnikdw zespotu Feingolda (zespot oczno-palcowo-

przetykowo-dwunastniczy). W sktad tego zespotu wchodzg: dysmorfia twarzy z deformacija
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oczodotu, deformacje palcéw rak istdp w postaci syndaktylii, klinodaktylii oraz atrezje
przewodu pokarmowego [46] [47].

W leczonej grupie byt obecny jeden pacjent ztowarzyszagcg  anoftalmig, bedaca
prawdopodobnie sktadnikiem niezwykle rzadkiego zespotu wynikajgcego z mutacji genu SOX2
(anophthalmia-esophageal-genital syndrome - AEG) [48][49] .

Stwierdzilismy kilkukrotnie (n=4) skojarzenie wady przetyku, wady serca i bardzo
licznej, jak na tak maty materiat, atrezji nozdrzy tylnych, co moze nasuwac przypuszczenie o
wystgpieniu elementéw asocjacji CHARGE [45][50] (coloboma ,wady serca, atrezja nozdrzy
tylnych, zhamowanie wzrostu i rozwoju psychoruchowego, wady uktadu moczowo-ptciowego
,wady uszu). Petnej asocjacji CHARGE nie stwierdzilismy.

Jak mozna sie byto spodziewac na podstawie dos$wiadczenia klinicznego, wady innych uktadéow
i narzgdow kryjace sie w kategoriach Orto, Neuro, Resp, Czasz, rozpatrywane w postaci
izolowanej, bez kontekstu otoczenia innych wad nie wykazujg wptywu istotnego statystycznie
na wynik leczenia, lecz wchodzgc w sktad asocjacji mogg dodatkowo negatywnie wptywadé

na rokowanie.

Przeciek, rozejscie zespolenia, nawrét przetoki

W podstawowej, najliczniejszej grupie pacjentéw (Gross C, WNP z przetoka dolng)
najczestszym sposobem postepowania chirurgicznego byto pierwotne, jednoczasowe
zespolenie przetyku. W tej grupie obserwowano najwiekszg liczbe powikfan technicznych
zagrazajgcych zyciu typu nieszczelnosci zespolenia lub catkowitego rozejscia zespolenia.
Nie obserwowalismy sytuacji pierwotnego nawrotu przetoki tchawiczej, co mozna
prawdopodobnie wigzaé z rygorystyczng zasadg bardzo doktadnego preparowania przetoki od
strony tchawicy ibezwzglednego zaopatrywania poprzez zamykanie cienkim szwem
pojedynczym,  z wykluczeniem  metody podwigzywania ipodkuwania  przetoki
(met. Duhamela) [51].
Ograniczone przecieki wykryte we wczesnym badaniu radiologicznym byty niewielkie,
o regularnym, gtadkim obrysie w badaniu z kontrastem wodnym, bez objawdw klinicznych.
W tej sytuacji przyjmowano bardzo powsciggliwg taktyke, ograniczano sie do kilkudniowego
karmienia dozotgdkowego, przez pozostawiong S$rdodoperacyjnie sonde silikonowg, w
niewielkich objetosciach lub czasowo wiaczano catkowite zywienie pozajelitowe z dietg Scista,

pozostawiano dren w okolicy zespolenia, jezeli byt obecny. Nastepnie po potwierdzeniu
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nieawansowania sie przecieku w kolejnych badaniach kontrastowych, gdy stan ogdlny dziecka
to umozliwiat, wypisywano dziecko do domu z zaleceniem wczesnej kontroli i wczesnego
kontrolnego badania kontrastowego. W zadnym ztych przypadkdéw nie obserwowano
powaznych powiktan, poza zwezeniem i zwigzang z tym koniecznoscig rozszerzania.
Niewatpliwie najtrudniejszym problemem w pierwotnym postepowaniu chirurgicznym,
prowadzacym do powaznych konsekwencji jest kwestia decyzji co do wyboru techniki
odtworzenia ciggtosci przetyku. W miare obiektywne oszacowanie ostatecznego przysztego
napiecia przetyku po planowanym zespoleniu moze by¢ dokonane dopiero po maksymalnym
uwolnieniu gérnego i dolnego odcinka. Jezeli na tym etapie pozostajg powazne watpliwosci co
do mozliwosci bezpiecznego zespolenia, chirurg znajduje sie w pewnym sensie w sytuacji bez
odwrotu. Zamkniecie klatki piersiowej po rozlegtym uwolnieniu przetyku, nawet po zatozeniu
szwu napinajgcego do powiezi przedkregowej nieodmiennie w naszym doswiadczeniu
prowadzito do unieruchomienia kikutéow w bliznie niwelujgc skutecznos¢ pdiniejszego
wydtuzania (,bougienage”).

Zastosowanie miotomii byto w omawianym okresie jedynym racjonalnym rozwigzaniem
sytuacji. W naszej grupie pacjentéw mieliSmy bardzo dobre doswiadczenia
z metodg Livaditis [52][53]. Wbrew obawom w zadnym przypadku nie mieliSmy probleméw
z perforacjg w miejscu rekawa Sluzowkowego, uzyskujgc w czasie zabiegu spektakularne
wydtuzenie gérnego odcinka [54].

Nigdy nie stosowali$my miotomii na odcinku dolnym, ani wyszukanych technik wykonywania
nacie¢ na odcinku gérnym [55][56][57][58][59].

Miotomia nie doprowadzita w zadnym przypadku do przecieku lub rozejscia sie zespolenia,
ktore jest najgorszym z mozliwych powiktan miejscowych. W zadnym przypadku nie
obserwowalismy réwniez powstania uchytka w miejscu zespolenia.

ObserwowaliSmy natomiast zwezenia, ktore poza jednym przypadkiem byly mozliwe
do usuniecia tatwo i skutecznie na drodze rozszerzan.

Natomiast cena jakg trzeba zaptaci¢ za ewentualne rozejscie sie zespolenia po decyzji
niewykonywania miotomii jest bardzo wysoka - niebezpieczeristwo smiertelnych powiktan lub
koniecznos¢ retorakotomii z przywréceniem sytuacji wyjsciowej i pdzniejszych rozlegtych

zabiegdw substytucji przetyku.
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Zwezenie przetyku w kontekscie zastosowanej metody leczenia.

Zwezenia miejsca zespolenia byty bardzo liczne w naszym materiale (61%).
Dominujaca wiekszos¢ zwezen byta obserwowana w grupie pacjentdéw operowanych metodg
pierwotnego zespolenia.

W przypadku wszelkich procedur odroczonych (przewlekty wstepny bougienage, transpozycja
zotadka, zespolenie magnesami) tylko w jednym przypadku obserwowano istotne zwezenie w
miejscu zespolenia. Dotyczyto to pacjenta po diugotrwatym bougienage, u ktdrego z powodu
skrajnego napiecia w czasie ostatecznego zespolenia dodatkowo wykonano jeszcze miotomie
Livaditis.

U jednego pacjenta po transpozycji zotgdka wystgpit incydent dyskomfortu w potykaniu,
spowodowany prawdopodobnie elastycznym  zwezeniem, niedostrzegalnym w
esophagoskopii, ktdre tatwo poddato sie rozszerzeniu.

U pacjenta po zespoleniu magnesami nie obserwowano zwezenia, co jak mozna przypuszczac
wynika ze specyficznego typu zespolenia o szerokim kontakcie gérnego idolnego korca
przetyku, wymodelowanego na ptaskiej powierzchni magneséw, nawet ,kosztem” bocznej
Sciany przetyku. Dtuga linia obwodu blizny, zespolenie bez szwéw, o regularnych
wysztancowanych brzegach zmniejsza niebezpieczenstwo retrakcji okreznej blizny.

Nie bez znaczenia jest réwniez zapewne fakt, ze ostateczna faza ,spotkania” zespalanych
odcinkow odbywa sie przy minimalnym lub zerowym napieciu przetyku.

Obserwowane u jednego z dzieci po przewlektym bougienage i miotomii Livaditis powazne
zwezenie przetyku, moze sie wydawad istotnym obcigzeniem, jednak nie mozna jednoznacznie
przypisa¢ zadnej z tych procedur sprawstwa zwezenia. Prawdopodobnego zwigzku mozna
upatrywa¢ w procesach odczynowych w s$rddpiersiu spowodowanych dfugotrwatym
mechanicznym urazem spowodowanym nacigganiem przetyku, a nie samg miotomia.
Wydaje sie, ze nalezy rozpatrywac sytuacje wyboru tej procedury w szerszym kontekscie.
Majac na jednej szali ryzyko rozejscia sie zespolenia, a na drugiej koszt jaki sie ptaci w postaci
kilku tatwych rozszerzan bougie (bez balonu) wybdr miotomii wydaje sie by¢ jak najbardziej

uzasadniony.
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Zaburzenia funkcjonalne przetyku,

Najczestszym zaburzeniem czynnosciowym przetyku u dzieci po operacji wrodzonej
niedroznosci jest choroba refluksowa przetyku (GERD). W warunkach fizjologicznych waznym
czynnikiem zabezpieczajgcym przed zarzucaniem tresci zotgdkowej jest m. in mechanizm
zastawkowy wytworzony przez odpowiednio dtugi odcinek podprzeponowy przetyku. Odcinek
podprzeponowy, znajdujgc sie w warunkach dodatniego cisnienia wewnatrzbrzusznego
stanowi swoisty mechanizm zastawkowy w stosunku do odcinka $rédpiersiowego
znajdujgcego sie w Srodowisku z ujemnym ci$nieniem otoczenia, ktére sprzyja cofaniu sie
tresci zotgdkowe;.

Miotomia Livaditis w oczywisty sposéb zmniejsza zagrozenie refluksem, redukujac napiecie
przetyku w najwczesniejszym okresie zycia i zapobiega trakcji prowadzgcej do niewydolnosci
wpustu spowodowanej skroceniem odcinka wewnatrzbrzusznego przetyku. W naszej matej
grupie nie obserwowaliémy refluksu u dzieci po miotomii, jednak grupa jest zbyt mata
do jednoznacznej oceny statystycznej.

Obserwowalismy trwate objawy GERD jedynie w grupie zespolen jednoczasowych.

To spostrzezenie nie stanowi jednak jednoznacznej przestanki do szerokiego stosowania
miotomii. Przy trudnych warunkach, z dystansem na pograniczu wykonalnosci zespolenia,
ocena stopnia napiecia i wynikajgcych z niego zagrozen jest trudna, podobnie jak podjecie
decyzji o ew. wykonaniu miotomii.

Z jednej strony przy postepowaniu defensywnym, z samoograniczeniem zakresu zabiegu
musimy bra¢ pod uwage konsekwencje. Nie tylko niebezpieczenstwo GERD (ktéry, o ile
wystgpi, mozna wzglednie bezpiecznie skorygowaé w pdzniejszym wieku). Przede wszystkim
musimy bra¢ pod uwage ryzyko wczesnego rozejscia sie zespolenia. W rezultacie mozna dojsé
do wniosku, iz z jednej strony wykonanie miotomii redukuje niebezpieczenstwo rozejscia
zespolenia oraz wystgpienia GERD, z drugiej jednak sama miotomia wigze sie z oczywistym
ryzykiem perforacji sluzéwki a takze niekiedy powstania uchytka przetyku [60][61].

W grupie transpozycji zotagdka i zespolenia magnesami nie obserwowalismy objawdw,
ktére mozna by przypisa¢ ekwiwalentowi refluksu zotgdkowo-przetykowego.

Stosowane przez nas w minionych latach dosy¢ restrykcyjne zasady kwalifikacji do leczenia
operacyjnego u dzieci z poczatkowymi objawami refluksu, dopiero po wyczerpaniu w
dtuzszym okresie mozliwosci leczenia zachowawczego (15% fundoplikacji u dzieci

operowanych), z perspektywy czasu wydajg sie racjonalnym postepowaniem.
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W latach osiemdziesigtych i dziewieédziesigtych XX wieku, w krajach zachodnich,
po upowszechnieniu sie problemu ,$mierci t6zeczkowej” w catej populacji niemowlecej,
wystepowata wyrazna tendencja do czestego, niemal profilaktycznego wykonywania
procedur antyrefluksowych w celu zapobiezenia incydentom oddechowym u dzieci
po leczeniu WNP. Jednak w S$wietle badan pulmonologéw, wykonanych na duzej grupie
pacjentdw wytgcznie po operacji niedroznosci przetyku, zagrazajace zyciu incydenty
oddechowe (Airway Obstruction/ Apparent Life Threatening Event - AO/ALTE) nie sg zwigzane
z refluksem, ani nawet z karmieniem doustnym lecz prawdopodobnie s3 tylko zjawiskiem,
ktére ujawnia rzeczywisty niezaleznie istniejgcy, podstawowy problem z utrzymaniem

droznosci gérnych drég oddechowych [62].

Dodatkowe procedury wspomagajace a dtugos¢ hospitalizacji

W analizowanym materiale klinicznym nie obserwowalismy bezposrednich powikfan
zwigzanych z dodatkowymi procedurami stosowanymi w trudnych postaciach wady
(miotomia, bougienage, wydtuzanie magnesem). Kluczowym czynnikiem pozwalajgcym
unikng¢ problemoéw wydaje sie by¢ odpowiednio dtugi czas i cierpliwos¢ w uzyskiwaniu bardzo
powolnego, ale bezpiecznego postepu w wydtuzaniu kikutéw. Niestety w wielu przypadkach
wigzato sie to z dtugim pobytem w szpitalu ze wzgledu na to, ze znakomita wiekszos¢ dzieci
zamieszkiwata w duzej odlegtosci od szpitala. Czes¢ rodzicdw, niezaleznie od odlegtosci nie
czuta sie nasitach sprosta¢c wyzwaniom opieki nad dzieckiem w warunkach domowych.
U pozostatych, uktérych dorazna kontrola idojazd byty tatwe, pook 4 tygodniach
prowadzenia dziecka na aktywnym drenazu cewnikiem Replogle, potem drenazu biernym,
obserwowano zjawisko sprawnej samokontroli droznosci drég oddechowych przy
odpowiednim ufozeniu dziecka. Po diuzszym pobycie rodzica zdzieckiem na oddziale,
pielegnacja w warunkach domowych zapewniata mu bezpieczenstwo pod warunkiem

dostepnosci ssaka elektrycznego do okresowego doktadnego odsysania wydzieliny.

W naszym materiale, mimo trudnosci organizacyjnych zwigzanych z transportem w
minionych latach, wystepuje bardzo wysoki odsetek dzieci operowanych w ciggu pierwszych
24 godzin zycia. Jak przedstawiono w tabeli 1. w dobie urodzenia dokonano zespolenia lub
zaopatrzenia przetoki bez zespolenia u26/90 z operowanych dzieci z grupy ,C” (29%), a

do korica drugiej doby zycia —u 73/90 (81%).
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Tendencja ta wynikata z obowigzujgcego wodwczas pogladu, ktéry w chwili obecnej,
na podstawie najnowszych doniesien traci walor dogmatu, ze noworodek z niedroznym
przetykiem jest pacjentem bardzo pilnym, wymagajgcym natychmiastowej operacji ze
wzgledu na zagrozenia oddechowe, niezaleznie od pory dnia i réznorodnych uwarunkowan
wystepujgcych w oddziale chirurgicznym.

W najnowszych badaniach kontrolowanych okazuje sie, ze we wspdétczesnych warunkach nie
pojawiajg sie dodatkowe zagrozenia z powodu nawet wielogodzinnego odroczenia zabiegu w
celu zapewnienia maksymalnych warunkéw bezpieczenstwa [31].

Z naszego doswiadczenia zresztg byto dostrzegalne w poprzednich latach, ze w warunkach
wyjatkowych, kiedy nie mozna byto wykona¢ zabiegu doraznie, doswiadczony anestezjolog byt
w stanie tak dobraé¢ gtebokos¢ wprowadzenia rurki intubacyjnej, jej rotacje oraz tryb
wentylacji ktéry w znikomym stopniu powodowat przeciek powietrza przez przetoke
do zotadka, nie wywotujgc zagrozen w okresie przedoperacyjnym.

Z zagadnieniem wzglednej elastycznosci w doborze terminu zabiegu operacyjnego wigze sie
kolejny element prawdopodobnie o duzym znaczeniu dla wyniku ostatecznego, jakim jest
doswiadczenie i predyspozycje chirurga wykonujgcego zabieg na przetyku u noworodka.
Wady przetyku, obok atrezji drég zétciowych, zabiegdw odtwdrczych w zespotach krétkiego
jelita, nalezg do waskiej grupy najbardziej finezyjnych zabiegéw w chirurgii noworodka.

Z doswiadczenia wiadomo, ze wysoki stopien jakosci i niezawodnosci wykonania jakiejkolwiek
procedury rekodzielniczej zalezy od okreslonej czestosci jej powtdrzen w przesztosci. Zjawisko
,wytrenowania” dotyczy rdwniez zabiegdw chirurgicznych. Oczywiscie kazda ztozona, nawet
najbardziej skomplikowana procedura, skfada sie z mniejszych procedur elementarnych
wykonywanych bardzo czesto isprawnie przez wszystkich wykonawcéw. Jednak efekt
koricowy nie stanowi prostej sumy skfadnikdw elementarnych, a jest wynikiem wptywu
rowniez niepowtarzalnych elementéw trafnej oceny sytuacji i doswiadczenia specyficznego
dla danej, relatywnie rzadkiej operacji.

W warunkach obowigzujgcej w naszym kraju organizacji opieki zdrowotnej, w przypadku
opieki nad noworodkiem chirurgicznym, z samych zatozen funkcjonowania rodzi sie zjawisko
licznej grupy osdb, sitg rzeczy bardzo rzadko wykonujacych rzadkie i trudne procedury.
Przyktadem moze by¢ tu nasza grupa dzieci: Srednio szesciu pacjentéw rocznie leczonych w
szpitalu zatrudniajagcym kilkunastu wykwalifikowanych operatoréw-specjalistéw, z ktérych

kazdy indywidualnie dyzuruje catodobowo. Przy zachowaniu zasady pospiesznego operowania
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powstaje sytuacja, ze teoretycznie na kazda osobe z formalnymi uprawnieniami przypada w
przyblizeniu jedna wykonana operacja na kilkanascie miesiecy, co zapewne wptywa
na koncowe efekty leczenia.

W nowych doniesieniach zwrécono nawet uwage, jak istotnym czynnikiem moze by¢
tak subtelny czynnik jak pora doby, w ktdrej wykonuje sie operacje przetyku. W badaniach
przeprowadzonych w szpitalu trzeciego stopnia referencyjnosci przeprowadzono analize czasu
trwania operacji, incydentéw desaturacji, utraty krwi, czasu sztucznej wentylacji iinnych
czynnikdw w czasie zabiegdw wykonywanych , po godzinach” zdefiniowanych jako 15-3° do 8°°
i ,w godzinach pracy” (odpowiednio 7 i21 pacjentéow). W wiekszosci analizowanych
parametréw nie odnotowano réznic istotnych, poza jedng - wysoce istotny statystycznie
wzrost ilosci nieszczelnosci zespolenia (p = 0,014) miedzy zabiegami wykonanymi ,po
godzinach” (3/7 przeciekéw) w stosunku do 21 operacji wykonanych ,w godzinach pracy” (nie
byto nieszczelnosci w ogole) [32].

W naszym materiale hipoteza o duzym znaczeniu ,.czynnika ludzkiego” oraz komfortu
chirurgicznego, dostosowanie momentu zabiegu do optymalnego dobrostanu pacjenta
i swobodny wybdr pory dnia moze réwniez znalezé mocne wsparcie na podstawie poréwnania
oddzielnie $miertelnosci operacyjnej w naszej grupie ,,C” (z przetoka dolng) oraz grupie ,A”
(long gap). Wartosci te wynoszg w grupie ,,.C”: 25/90 (28%). Natomiast w grupie ,A” zmarto
tylko jedno dziecko: 1/13 (7,7%). Byt to zgon dziecka z ciezka encefalopatia, nie spowodowany
powiktaniami miejscowymi, z zagojonym, atonicznym, droznym fizycznie przetykiem.

By¢ moze, przyczyny tych réznic smiertelnosci na korzy$é grupy dzieci z grupy ,,A” (long gap)
mozna upatrywacé w tym, ze zaden z zabiegdw z tej grupy nie byt wykonywany w trybie pilnym.
Natomiast zreguty w optymalnych warunkach dla dziecka, w trybie dziennym iprzez
najbardziej doswiadczonych chirurgdw i anestezjologéw.

Interesujace jest, ze problem ten pojawit sie rowniez w ostatnich miesigcach w doniesieniach
dotyczacych chirurgii dorostych [63]. W pracy tej dokonano analizy wynikéw siedmiu,
klasycznych zabiegdow wykonywanych w trybie nagtym w chirurgii dorostych od najprostszych
do najbardziej skomplikowanych (laparotomia, uwolnienie zrostéw, cholecystektomia,
poprzez resekcje jelita, do perforacji wrzodu zotgdka). W badaniu uczestniczyto ponad 2 000
chirurgdw, w sumie analizowano ponad 560 tys. operacji. Badanie ukierunkowano na analize
Smiertelnosci w relacji z powiktaniami, koniecznoscig readmisji izmiennoscig ryzyka

na poziomie chirurga. Uzyskane wyniki wykazaty drastycznie wysoki wptyw na $miertelnos$é
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na poziomie chirurga - udziat ok. 33% zmiennosci ryzyka $miertelnosci, w poréwnaniu
do wptywu 0,08% dla powiktan oraz 2,28% dla readmisji. Operacje wrzodowe byty najbardziej
wrazliwe nawahania S$miertelnosci ireadmisji napoziomie chirurga, natomiast
appendectomia i cholecystektomia wykazywaty najmniejszg wrazliwosc.

Autorzy podkreslajg, ze zmienno$é¢ na poziomie chirurga jest najwieksza w chorobie
wrzodowej, ktéra jest stanem chirurgicznym wysokiego ryzyka iniskiej czestotliwosci
wystepowania. Stan ten pokrywa sie z naszymi spostrzezeniami dotyczacymi wrodzonej

niedroznosci przetyku.

6. Whnioski

1. W catej badanej grupie potwierdzit sie silny zwigzek pomiedzy niskg masg urodzeniowg ciafa
dziecka i Smiertelnoscig. StwierdziliSmy réwniez silny zwigzek miedzy $miertelnoscig a liczba
wspotistniejgcych wad towarzyszgcych, niezaleznie od ich rodzaju. Potwierdzilismy réowniez
znane zwigzki miedzy $miertelnosciag a obecnoscig wady serca.

2. W naszym materiale istniejg dowody statystyczne braku wptywu na smiertelnos¢ wad
przewodu pokarmowego, za wyjatkiem wad odbytu, gdzie zaleznos¢ jest silna.

3. W wydzielonej grupie dzieci z postacig Gross A nie stwierdziliSmy istotnego statystycznie
zwigzku pomiedzy masg urodzeniowg ciata a ryzykiem zgonu. Zwigzek taki jest fundamentem
konstrukcji wszystkich klasycznych systeméw oceny ryzyka w catej grupie dzieci z WNP .

W dostepnym pismiennictwie swiatowym nie znalezliSmy tego typu analizy dla postaci
,long gap”. Grupa analizowana przez nas jest wzglednie mata, zapewne moze to wymagac
potwierdzenia na wiekszym materiale.

4. Nie stwierdzilismy wptywu nas$miertelnos¢ dodatkowych procedur chirurgicznych
zwiekszajgcych szanse na wykonanie pomysinego zespolenia (miotomia przetyku, przewlekte
wydtuzanie odcinkéw przetyku). Niemozliwy do potwierdzenia statystycznie, ale wysoce
prawdopodobny wydaje sie wptyw przewlektego wydtuzania wstepnego na wystgpienie

zwezen po zespoleniu.
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5. W postaciach, ktére objawiajg sie jako skrajnie ryzykowne w trakcie préby zespolenia
klasycznego wydaje sie godne polecenia zastosowanie okreznej, prostej miotomii przetyku,
ktéra w naszym niezbyt licznym doswiadczeniu sprawdzita sie jako skuteczna i bezpieczna

6. W sytuacjach braku mozliwosci wykonania zespolenia i odtworzenia ciggtosci przetyku
wiasnego, za metode z wyboru uznajemy substytucje przetyku poprzez transpozycje zotgdka.
W naszym przekonaniu sposdb jest wzglednie tatwy technicznie, a dzieki doskonatemu
ukrwieniu $ciany, jej odpornosci mechanicznej na przewlekte urazy i wyprofilowaniu zotgdka
rowniez wzglednie fizjologiczny. W pordéwnaniu do substytucji jelitem (wrazliwos¢
mechaniczna $ciany, staba motoryka) i do ptata z krzywizny wiekszej (b. wysoki odsetek
przeciekdw, zaburzona motoryka) posiada wiele zalet.

7. Czas hospitalizacji dziecka uwarunkowany jest gtéwnie przez czynniki niezalezne od samej
wady. Gtownie przez wady towarzyszgce wymagajace przedfuzonego pobytu oraz
urozmaicone czynniki pozamedyczne.

8. Metoda wydtuzania przetyku ijego zespolenia za pomocg magneséw neodymowych
wykonywana w naszych warunkach jako bardzo zindywidualizowana i niezwykle pracochtonna
ze wzgledu na jej nowatorstwo bedzie zapewne poteznym narzedziem w rozwigzywaniu
probleméw zizolowang postacig diugoodcinkowej niedroznosci przetyku iinnych postaci
powiktanych rozejsciem sie zespolenia. Wskazuje nato uzyskanie patentu w USA
i dopuszczenie do stosowania urzgdzenia opartego na tych zasadach w leczeniu niedroznosci
przetyku (Cook Medical’s Flourish™) [64]

9. Ostatnim, ale nieposlednim wnioskiem jest wytaniajacy sie z naszej analizy problem
koniecznosci zmiany postepowania z dzie¢mi z wrodzong niedroznoscig przetyku, zarowno w
zakresie strategii przedoperacyjnej jak ioperacyjnej. Konieczno$¢ taka, odczuwalna
na podstawie lat gromadzenia doswiadczen znajduje réwniez potwierdzenie w piSmiennictwie
Swiatowym z ostatnich miesiecy.

Dotychczasowe podejscie do noworodka zwrodzonym zaro$nieciem przetyku jako
do pacjenta wymagajgcego bardzo pilnej operacji chirurgicznej w trybie nagltym ewoluuje w
kierunku traktowania takiego dziecka jako pacjenta, ktéry ze wzgledu na zaistniaty postep
medyczny, moze by¢ zoperowany w trybie nieznacznie odroczonym, ale po osiggnieciu

optymalnych warunkéw fizjologicznych i organizacyjnych.
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Sita magnetyczna

7. Aneks

7.1 Wydtuzanie i zespolenie przetyku z wykorzystaniem magneséw neodymowych

Pierwotna idea wydtuzania przetyku przez trakcje bezposrednia wywodzi sie od
pomystu Rehbeina [65] z zastosowaniem srebrnych ,,oliwek” na nici przeprowadzonej przez
gastrostomie do dolnego odcinka i gérnego odcinka przetyku drogg torakotomii i
wyprowadzonej przez jame ustng. Rozwinieciem tego pomystu byta idea Hendrena [66] z
zastosowaniem ogromnego elektromagnesu w ktérym umieszczano dziecko po
wprowadzeniu dwu stalowych kul do gérnego i dolnego odcinku przetyku. Metoda ta nie
znalazfa szerszego zastosowania.

Pojawienie sie statych magneséw neodymowych o wielkiej mocy zrodzito nowe mozliwosci.
Pionierem wykorzystania magneséw w WNP byt Zaritzky [67] [68] , ktéry rozwinat pierwotne
zastosowanie magnesOw uzywanych uprzednio m.in. w operacjach paliatywnych na drogach
z6tciowych [69]

Na wykonanie procedury uzyskano zgode Komisji Bioetycznej Uniwersytetu
Jagielloniskiego [70].

Pacjent K.O: m.ur. 2500 g, niedroznos$¢ przetyku z duzym dystansem (55-60 mm) bez przetoki
przetykowo-tchawiczej, wrodzona niedrozno$¢ dwunastnicy, agenezja prawej nerki,
whnetrostwo obustronne.

Dziecko byto dwukrotnie operowane z powodu zarosniecia dwunastnicy. Obecne byty
masywne zrosty wewnatrzotrzewnowe co stanowitoby znaczne utrudnienie np. dla
ewentualnego przemieszczenia zotgdka do klatki piersiowej

Technika i podstawy teoretyczne
Przy zblizaniu ré6znoimiennych biegundw magnesow sita ich wzajemnego przyciggania wzrasta

w sposéb w przyblizeniu wyktadniczy

(Ryc. 15)

Odlegtos¢ miedzy magnesami

Ryc. 15. Zaleznos¢ wartosci sity oddziatywania magnetycznego od odlegtosci miedzy réznoimiennymi
biegunami magnesow (wykres poglagdowy)
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Wstepnie eksperymentalnie ustalono przy uzyciu réznych srednic rozszerzadet bougie jaka
najwieksza srednica magneséw wprowadzonych do gérnego i dolnego kikuta przetyku jest
tolerowana bez widocznego dyskomfortu dla dziecka nawet w warunkach bez znieczulenia.

Na specjalnie skonstruowanym stole pomiarowym ,ex situ” eksperymentalnie
ustalono, ze w przypadku uzycia dwdch blizniaczych magneséw o wymiarach tolerowanych
przez dziecko (i przetyk) maksymalna odlegtos¢, przy ktorej magnesy zaczynajg na siebie
oddziatywac w uchwytnym stopniu wynosi 25-30 mm. Powyzej tej odlegtosci sita magnetyczna
gwattownie maleje i magnesy , przestajg sie widzie¢”.

Dystans poczgtkowy miedzy odcinkami niedroznego przetyku przy maksymalnym napieciu obu
kikutéw na prowadnicach wynosit 60-50 mm.

Przy takiej odlegtosci po umieszczeniu w kikutach maksymalnie duzych, tolerowanych
magnesow ich pole magnetyczne nie generuje uzyteczne;j sity, ktéra pojawia sie w minimalnym
wymiarze przy odlegtosci 25-30 mm.

Przed zastosowaniem tych magneséw konieczne stato sie wiec wstepne wydtuzenie dolnego
odcinka w celu zmniejszenia ,odlegtosci startowej” dla matych magnesdw blizniaczych
mieszczacych sie w przetyku.

Etap | — wydtuzanie dolnego odcinka przetyku z uzyciem magnesu
zewnetrznego duzej mocy i matego magnesu wewnatrzprzetykowego.

Przez  otwdr  gastrostomijny na  prowadnicy  wprowadzono  magnes
wewnatrzprzetykowy (poczatkowo 10x20 mm, nastepnie 10x30 mm). Na zewnatrz pacjenta
na specjalnie skonstruowanej ramie umieszczono magnes neodymowy duzej mocy
70x130 mm.

)/
\\_/

Ryc. 16. Schemat wydtuzania dolnego Ryc. 17. Rama z magnesem zewnetrznym 70x130mm
odcinka przetyku Z uzyciem
zewnetrznego magnesu duzej mocy
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Wielkos$¢ i moc magneséw zostata dobrana nie tylko na podstawie wyliczen, lecz rowniez
na podstawie wielokrotnie sprawdzonych pomiaréw konkretnego magnesu na stanowisku
pomiarowym.

Wyniki empiryczne pomiardw sity oddziatywania duzego magnesu ,,zewnetrznego” 70x130
mm z magnesami wewnatrzprzetykowymi 10x20 mm i 10x30mm w zaleznosci od odlegtosci
miedzy nimi przedstawiono w tabeli 44.

. Sita przyciagania Zalezno$¢ sity oddziatywania magnesu
Odl.egiosc magnesu 70x130 mm w 70x130mm z magnesem
migdzy ] parze zmagnesem 600 wewnatrzprzetykowym od odlegtosci
magnesami wewnatrzprzetykowym miedzy biegunami
(mm) (gf) o0
10x20 10x30 T
mm mm © 400
c
3
40 mm 450 510 2300
50 mm 315 380 3
60 mm 230 280 s
70 mm 165 210 7 oo
80 mm 130 155
90 mm 100 120 0
100mm 75 95 40 50 60 70 80 90 100 110 120
110mm 60 80 Odlegtos¢ miedzy biegunami magneséw
120mm 50 60 (mm)

e magnes 10x20mm  ess===magnes 10x30mm

Tab. 44. Sita oddziatywania miedzy magnesem zewnatrzprzetykowym a wewnetrznym

/

d

\ A
l '
Ryc. 18. Magnes wewnatrzprzetykowy Ryc.19. Pacjent w trakcie wydtuzania dolnego
odcinka przetyku magnesem zewnetrznym.
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-
<
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W miare uptywu czasu wykonywano zdjecie kontrolne w celu $ledzenia zmniejszania sie
odlegtosci miedzy biegunami, a zatem wydtuzania sie dolnego odcinka przetyku

Poczatek wydtuzania
(dystans  miedzy

magnesem
magnesami
82mm). z wzgledu na duzg odlegtos¢ - wyliczona
dtugos¢ magnesu wewnetrznego wynosi 50 mm.

Ryc. 20.
zewnetrznym

Ryc.21. W trakcie stymulacji wydtuzania - dystans
- 42 mm. Wierzchotki kikutow zblizajg sie
do strefy, gdzie bedzie moina uzy¢ matych
magnesow wewnetrznych.

Etap Il — umieszczenie magnesow wewnatrzprzetykowych, dalsze wydtuzanie

i zespolenie.

Ryc. 22. Wydtuzanie przetyku za pomocg magneséw wewnatrzprzetykowych
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Po uzyskaniu satysfakcjonujacego przyrostu dtugosci dolnego odcinka przetyku

i zmniejszeniu dystansu miedzy kikutami do ok. 30 mm w stanie lekkiego napiecia, magnes
zewnetrzny zamieniono na odpowiedni mniejszy magnes wewnatrzprzetykowy (20x30mm),
ktéry umieszczono w gornej kieszonce niedroznego przetyku (Ryc.22.)

W kolejnych dniach obserwowano stopniowe skracanie sie dystansu miedzy odcinkami
niedroznego przetyku az do momentu zetkniecia sie kikutéw przetyku iwytworzenia
,kompresyjnego” zespolenia.

Ryc.23. Wydtuzanie przetyku za pomocg magneséw wewnatrzprzetykowych.
Bezposrednie zblizanie sie koAcdw przetyku do momentu zetknniecia sie kikutéw.

Ryc.24. Badanie kontrastowe
po spontanicznym kompresyjnym zespoleniu
przetyku.
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7.2 Transpozycja zotadka do klatki piersiowej

Zabieg rekonstrukcji przetyku za pomoca przemieszczenia zotagdka do klatki piersiowej
jest obecnie najpopularniejszym z zabiegéw zastepczych przetyku wykonywanych jako
rozwigzanie trudnych sytuacji deficytu dtugosci przetyku u dzieci z wrodzong niedroznoscia.
Idea zabiegu operacyjnego wywodzi sie z chirurgii dorostych, po raz pierwszy zostata opisana
przez Turnera w 1936 roku [71]. Rozwigzanie to wykorzystywane jest w leczeniu raka przetyku
i w uszkodzeniach przetyku po oparzeniu chemicznym. Tak wiec idea jest starsza niz poczatki
chirurgii noworodka.

Jednym z pionieréw wykorzystania tej procedury u dzieci byt Spitz [72] i najczesciej w chirurgii
dzieciecej okreslana jest ona jako operacja Spitza (transpozycja zotgdka, gastric pull-up).

Ideg zabiegu jest wytworzenie mobilnego, naturalnie unaczynionego ptata rurowego z lewej
czesci zotadka, natyle dtugiego, aby byto mozliwe potaczenie gdérnego odcinka przetyku
bezposrednio z zotagdkiem, po przeprowadzeniu go poprzez srodpiersie tylne i zespolenie go
z gornym kikutem niedroznego przetyku.

Schemat zabiegu i obraz srddoperacyjny przedstawiajg ryciny 25-28.

Ryc. 25 Projektowanie ptata Ryc. 26 Wycinanie ptata Ryc. 27 Uformowany ptat
rurowego z uzyciem staplera liniowego | i usuniety fragment zotgdka
z przetykiem
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Ryc. 29. Rtg kontrolne z wczesnego okresu Ryc. 30. Chtopiec 5 lat po zabiegu
pooperacyjnego
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Ryc. 31. Chiopiec 25 lat po zabiegu
operacyjnym transpozycji zotgdka
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7.3 Odroczone zespolenie przetyku po dtugotrwatym bougienage i miotomii m.

Livaditis

Po dfugotrwatym wydtuzaniu z wykorzystaniem rozszerzadet t. bougie uzyskano takie
zmniejszenie dystansu, ze po wykonaniu miotomii m. Livaditis mozliwe bylo wykonanie

klasycznego zespolenia (Ryc. 33).

Dystans przy umiarkowanym napieciu na poczgtku
wydtuzania

Dystans przy umiarkowanym napieciu po kilku
miesigcach wydtuzania.

Po kilku miesigcach - torakotomia. Dystans bez
napiecia odcinkdéw przetyku.

Dokonane zespolenie po miotomi m. Livaditis

Ryc. 32. Efektywne dziatanie bougienage oraz zespolenie po miotomi m. Livaditis
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8. Streszczenie

8.1 Streszczenie w j. polskim

1. Wprowadzenie: Praca obejmuje analize wynikdow leczenia 110 dzieci z wrodzong
niedroznoscig przetyku leczonych w latach 1990-2010 w Klinice Chirurgii Dzieciecej
Uniwersyteckiego Szpitala Dzieciecego Uniwersytetu Jagiellofiskiego Collegium Medicum.

2. Metoda: Dane do analizy zgromadzono na podstawie szpitalnej dokumentacji medycznej
osrodkow kierujgcych, wtasnych Historii Choréb, dokumentacji ambulatoryjnej oraz
innych dostepnych zrédet (kontakt telefoniczny).

3. Woyniki:

Ptec : Zeriska 45 (41%)
Meska 65 (59%)
Razem 110 (100%)

Wiek w momencie przyjecia :

0Oh-24h 56 (50,9%)

24h-48h 36 (32,7%)

48h-72h 11 (10%)

72h-96h 3 (2.7%)

>96h 4 (3,6%)

Masa urodzeniowa ciata :

<=1500g 14 (12,7%)
1501-2500 g 42 (38,2%)
>2 500g 54 (49,1%)
Typ wady

z przetokg przetykowo-tchawicza dolng (typ Gross C) 90 (81,8%)
bez przetoki przetykowo-tchawiczej (Typ Gross A) 20 (18,2%)

Wady towarzyszace :
Bez wady 27 (24,5%)

Wady serca 36 (32,7%)

Wady przewodu pokarmowego 17 (15,4%)
Wady twarzoczaszki 9 (8,2%)

Wady genetyczne 9 (8,2%)

Wady uktadu nerwowego 7 (6,4%)

Wady uktadu kostnego 10 (9,1%)

Wady uktadu oddechowego 14 (12,7%)
Wady uktadu moczowego 26 (23,6%)

Liczba zgondw (Smiertelnosc):
Dzieci operowane 26/103(25%)
Dzieci hospitalizowane 32/110(29%)
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Grupa bez przetoki przetykowo-tchawiczej (Typ Gross A)
Dzieci operowane 1/13 (8%)
Dzieci hospitalizowane 6/19 (31,6%)

Metoda leczenia ogétem:
Nieoperowane 7 (6%)
Zespolenie jednoczasowe 90 (82%)
Zespolenie odroczone 13 (18%)
Miotomia okrezna 6
Transpozycja zotadka 5
Zespolenie i wydtuzanie magnesami 1
Op m. Fokera 1

Stwierdzono zaleznos¢ istotnosci statystycznej miedzy $miertelnoscig a wystgpieniem:

wady serca, catej grupy wad wrodzonych przewodu pokarmowego i izolowanej niedroznosci
odbytu, wad genetycznych oraz niskiej masy urodzeniowej.

Powiktania :
Zwezenie miejsca zespolenia 63 (61%)
Rozejscie zespolenia lub przeciek zespolenia 5 (5%)
Chtonkotok 3 (3%)
Posocznica, NEC, Inne 8 (8%)
Refluks zotgdkowo-przetykowy 12/78 (zyjgcych) (15%)

4. Wnhnioski :

Przedstawiony catosciowy materiat kliniczny, pochodzi z okresu przed erg torakoskopii
i niezwykle dynamicznej poprawy w warunkach transportu/resuscytacji noworodka. Pod
wzgledem wynikdéw jest nieporéwnywalny z wynikami osigganymi w ostatnim okresie, jednak
wszystkie inne problemy z ktérymi boryka sie chirurg dzieciecy pozostaja ciggle aktualne.
Zaskakujgco dobre wyniki osiggnieto w najtrudniejszej grupie, z reguty w pismiennictwie

obarczonej najwyzszg Smiertelnoscig — dtugodystansowej WNP (typ Gross A, Long Gap).

1. W catej grupie potwierdzit sie silny zwigzek miedzy niskg masg urodzeniowg i
Smiertelnoscig. Stwierdzilismy réwniez silny zwigzek pomiedzy smiertelnoscig a liczebnoscig
wad towarzyszacych niezaleznie od ich rodzaju, szczegdlnie silny w przypadku obecnosci wady
uktadu krazenia.

2. W naszym materiale istniejg dowody statystyczne braku wptywu na smiertelnos$¢ wad

przewodu pokarmowego, za wyjatkiem wad odbytu, gdzie zaleznos¢ jest silna.
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3. W wydzielonej grupie dzieci z postacig Gross A nie stwierdziliémy istotnego statystycznie
zwigzku pomiedzy masg urodzeniowq ciata a ryzykiem zgonu. Jest to o tyle zaskakujace, ze
zwigzek taki jest fundamentem konstrukcji wszystkich klasycznych systemoéw oceny ryzyka w
catej grupie dzieci z WNP.

4. Nie stwierdzilismy wptywu na $miertelnos¢ dodatkowych procedur chirurgicznych
zwiekszajgcych szanse na wykonanie pomysinego zespolenia (miotomia przetyku, przewlekte
wydtuzanie odcinkéw przetyku. Wysoce prawdopodobny wydaje sie wptyw przewlektego
wydtuzania wstepnego na wystgpienie zwezen po zespoleniu.

5. W postaciach, ktére objawiajg sie jako skrajnie ryzykowne w trakcie préby zespolenia
klasycznego wydaje sie godne polecenia zastosowanie okreznej, prostej miotomii przetyku.
6. W sytuacjach braku mozliwosci wykonania zespolenia i odtworzenia ciggtosci przetyku
wiasnego, za metode z wyboru uznajemy substytucje przetyku poprzez transpozycje zotadka.
W naszym przekonaniu sposdb jest wzglednie tatwy technicznie, a dzieki doskonatemu
ukrwieniu sciany, jej odpornosci mechanicznej na przewlekte urazy i wyprofilowaniu zotgdka
réwniez wzglednie fizjologiczny.

W pordéwnaniu do substytucji jelitem (wrazliwo$s¢ mechaniczna $ciany, staba motoryka) i do
ptata z krzywizny wiekszej (b. wysoki odsetek przeciekdéw, zaburzona motoryka) posiada wiele
zalet.

7. Czas hospitalizacji dziecka uwarunkowany jest gtéwnie przez czynniki niezalezne od samej
wady. Giéwnie przez wady towarzyszace wymagajgce przedtuzonego pobytu oraz
urozmaicone czynniki pozamedyczne.

8. Metoda wydtuzania przetyku i jego zespolenia za pomocg magneséw neodymowych
wykonywana w naszych warunkach jako bardzo zindywidualizowana i niezwykle pracochtonna
ze wzgledu na jej nowatorstwo bedzie w najblizszej przysztosci poteznym narzedziem w
rozwigzywaniu probleméw z WNP z duzym dystansem i innych postaci powiktanych
rozejsciem sie zespolenia. Wskazuje na to uzyskanie patentu w USA i dopuszczenie przez FDA
do stosowania urzgdzenia opartego na tych zasadach w leczeniu WNP (Cook Medical’s
Flourish™).

9. Ostatnim, ale nieposlednim wnioskiem jest wytaniajgcy sie z naszej analizy problem
koniecznosci zmiany postepowania z dzieémi z wrodzong niedroznoscig przetyku, zaréwno w

zakresie strategii przedoperacyjnej jak i operacyjnej. Koniecznosc¢ taka, odczuwalna na
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podstawie lat gromadzenia doswiadczen znajduje rdwniez potwierdzenie w pi$miennictwie
Swiatowym z ostatnich miesiecy.

Dotychczasowe podejscie do noworodka z wrodzonym zaro$nieciem przetyku jako do
pacjenta wymagajacego bardzo pilnej operacji chirurgicznej w trybie nagtym ewoluuje w
kierunku traktowania takiego dziecka jako pacjenta, ktdry ze wzgledu na zaistniaty postep
medyczny, moze by¢ zoperowany w trybie nieznacznie odroczonym, ale po osiggnieciu

optymalnych warunkéw fizjologicznych i organizacyjnych.

8.2 Abstract

Title : Evolution in the treatment of congenital esophageal atresia within 20 years conducted
in University Children’s Hospital, Jagiellonian University, Cracow. Analysis of complications
and long-term results.

1.BACKGROUND:This paper contains the analysis of treatment results of 110 children with
congenital esophageal atresia hospitalized in Department of Pediatric Surgery, University
Children’s Hospital, Jagiellonian University, Cracow between 1990 and 2010.

2.METHODS:The data for the analysis was gathered from referring hospital’s medical
records, personally owned medical records, outpatients’ records, and other available sources
(telephone contact).

3. RESULTS:

Sex : Female 45 (41%)
Male 65 (59%)
Total 110 (100%)

Age at admisson :

Oh-24h 56 (50,9%)

24h-48h 36 (32,7%)

48h-72h 11 (10%)

72h-96h 3 (2.7%)

>96h 4 (3,6%)

Birthweight :

<=1500g 14 (12,7%)
1501-2500 g 42 (38,2%)
>2 500g 54 (49,1%)
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EA Type
Distal Treacheoesophageal fistula (Gross Type C) 90 (81,8%)
No Tracheosophageal fistula (Gross Type A) 20 (18,2%)

Associated anomalies:

No anomaly 27 (24,5%)
Cardiac 36 (32,7%)
Alimentary tract 17 (15,4%)
Craniofacial 9 (8,2%)
Genetic 9 (8,2%)
Nervous system 7 (6,4%)
Skeletal 10 (9,1%)
Respiratory tract 14 (12,7%)
Urinary tract 26 (23,6%)
Mortality:
Operated 26/103(25%)
Non-operated 32/110(29%)
Gross Type A
Operated 1/13 (8%)
Non-operated 6/19 (31,6%)
Treatment:
No Surgery 7 (6%)

Primary anastomosis 90 (82%)
Delayed anastomosis 13 (18%)
Circular miotomy 6
Gastric pull-up 5
Magnetic elongation and anastomosis 1
Foker technique 1

Statistically significant correlation was found between mortality rate and occurrence of

cardiac defects, whole group of gastrointestinal tract malformation, isolated anorectal
malformations, genetic defects and low birthweight.

Complications:
Anastomotic stricture 63 (61%)
Anastomotic dehiscence or leak 5 (5%)
Chylothorax 3 (3%)
Sepsis, NEC, other 8 (8%)
GE reflux 12/78 (zyjacych) (15%)

4. CONCLUSIONS:
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The provided clinical data comes from the period prior to the era of thoracoscopy and
extremely dynamic improvement in transportation and neonatal resuscitation conditions.

In terms of achieved results and conclusions, the provided data is incomparable to the recent
clinical results. However, all associated problems faced by a surgeon still apply.

Surprisingly, very good results were achieved in the most difficult group long gap EA, usually
classified as having the highest mortality rate in the medical literature.

1. The total group confirmed a strong correlation between low birthweight and
mortality rate. We have also found a connection between mortality and the number
of associated defects (irrespectively of their type), being particularly strong in the
presence of cardiovascular disorders.

2. This paper presents statistical evidence showing no influence of gastrointestinal-tract
defects on mortality except for anorectal malformations, where there is a very strong
correlation.

3. In the separated part of the group of children with Gross A form we found no
statistically significant correlation between birthweight and mortality rate. This is all
the more surprising because such a correlation is the base of all traditional risk factor
classifications in the entire group of children with congenital esophageal atresia.

4. We did not find the influence of additional surgical procedures enhancing prospects
for a successful anastomosis such as esophageal myotomy, preoperative prolonged
elongation of esophageal pouches on the mortality rate. There is probable impact of
preoperative prolonged esophageal elongation on the outbreaks of strictures after
anastomosis.

5. In the situations when classical anastomosis is extremely risky, we recommend
simple circular myotomy.

6. Inthe absence of possibility to perform anastomosis and reconstruction of own
esophagus, gastric pull-up procedure can be used as a first choice. We believe that
this procedure is relatively technically simple and due to good vascularization of the
stomach lining, its mechanic resistance to chronic injuries and anatomical shape, also
more physiological. In comparison to the bowel interposition procedure (mechanic
resistance sensitivity, weak motility) and greater curvature gastric tube
reconstruction (very high percentage of anastomosis leaks, impaired motility), the
gastric pull-up procedure has many advantages.

7. The duration of children’s postoperative hospital stay is conditioned by factors
independent of the defect itself. The hospital stay mostly depends on the associated
defects which require a prolonged stay and varied non-medical factors.

8. In our medical conditions the esophagus elongation and neodymium magnets
anastomosis procedure is very individualized and requires extensive work input.
Because of the innovative character of this method, it will be a powerful tool in
solving problems with long gap EA and in the treatment of other complicated
anastomotic dehiscence in the nearest future. This is confirmed by obtaining a patent
in the USA and admittance by FDA for use of a device based on aforementioned EA

treatment methods (Cook Medical’s Flourish™).
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9. The last, but not least important conclusion of our analysis is the necessity of

modification of the treatment methods for children with congenital esophageal
atresia, both in the field of pre-surgical and surgical strategies. This necessity, based
on the years of gathering experience, is also confirmed by the world medical literature
of recent months.
The existing approach to neonatal with congenital esophageal atresia as an emergency
patient requiring very urgent surgery is evolving towards treating such a children as a
patient who due to existing medical advancement can have more elective procedure
after reaching optimal physiological and organizational conditions.
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