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Esofagusatresia

Lastenlaakari Pia Hoglund 10.12.2009

Oesophageal atresia, Ruokatorven atresia

Oireet ja I0ydokset

Esofagusatresialla tarkoitetaan synnynnaista rakennepoikkeavuutta, jossa normaali yhteys
ruokatorven ja mahalaukun valiltd puutuu. Usein (yli 85%) yhtenaisen ruokatorven
puutokseen liittyy ylimaarainen poikkeava yhteys, fisteli, ruokatorvesta hengitysteihin, joko
ruokatorven ylaosan umpipussista (<1%), ruokatorven alaosasta (87%) tai molemmista
(<1%). Joskus fisteli voi esiintya yksinaan ilman varsinaista ruokatorven yhteyden
katkeamista (4%).

Noin puolessa tapauksista esofagusatresian yhteydessa lapsella todetaan my6s muita
rakennepoikkeavuuksia tai esofagusatresia on osa jotain nimettya oireyhtyméaa.
Tavallisimmat liitdnnaisloydokset ovat perasuolen ja peraaukon puuttuminen
(anaaliatresia), erilaiset virtsateiden rakennepoikkeavuudet, sydanviat, nikama- ja raaja-
anomaliat. Kun useita naista l6ydoksista tavataan samalla henkilolla, puhutaan ns.
VACTERL oireyhtymasta.

Esofagusatresia I6ytyy usein jo raskauden aikana, jolloin todetaan lapsiveden runsaus.
Tasta johtuen synnytys tapahtuu ennenaikaisesti n. 30%:ssa tapauksista. Esofaguatresian
oireet voivat olla rakennepoikkeavuuden sijainnista johtuen vaikeusasteeltaan hyvinkin
vaihtelevia ja jaksottaisia, mutta poikkeuksetta oireet alkavat aivan varhaisista vaiheista
[&htien.

Vastasyntyneen oireet johtuvat ensisijaisesti siita, etta han ei pysty nieleméaan sylkea,
jolloin kuplivaa sylke& kertyy nenaan ja suuhun. Hengitysvaikeudet, sinistely ja
yskankohtaukset ilmaantuvat erityisesti syottojen yhteydessa, jolloin maito paasee
ruokatorven yldosassa sijaitsevasta fistelistd suoraan keuhkoihin. Mikali fisteli sijaitsee
ruokatorven alaosassa, vatsaan kertyy usein ilmaa ja se alkaa pémpottaa, fistelin
puuttuessa vatsa on puolestaan pieni ja ilmaton. Maitoaspiraatiota vakavampi
keuhkotulehdus seuraa happamen mahansisallon paéastessa keuhkokudokseen
ruokatorven alaosassa sijaitsevan fistelin kautta.
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Leikkauksen jalkeen hengitysteiden ja suoliston ongelmat ovat tavallisia erityisesti
imevaisiassa.

Mikali esofagusatresiaan liittyy fisteli hengitysteihin, henkitorvi on usein poikkeavan
pehmea lisaten alttiutta hengitystieinfektioihin. Poikkeava ruokatorven peristaltiikka ja
mahdollinen ahtaumamuodostus ovat tavallisia pulmia johtaen nielemisvaikeuksiin ja
ruoan takaisinvirtaustaipumukseen mahalaukusta ruokatorveen. Osalla nielemisvaikeudet
helpottavat kouluikddn mennessé, mutta aikuisillakin jonkin asteisten nielemisvaikeuksien
esiintyvyys on huomattavan korkea, jopa 80% ilman, etta litoskohdassa olisi todettavissa
arpimuodostusta. Varhainen arpimuodostus leikkauskohdassa on melko tavallista, joskin
sita voidaan osittain ennaltaehkaista nykyaikaisella leikkaustekniikalla ja huolellisella
refluksitaudin hoidolla. Arpikuroumia voidaan hoitaa ruokatorven dilataatiohoidoilla, joka on
nukutuksessa tehtava toimenpide. Imevaisilla ja pienilla lapsilla toistuvien
keuhkoinfektioiden taustalla voi olla my6s uusiutunut fisteli, isommilla fistelimuodostus on
harvinaista. Viela aikuisidllakin esofagusatresialeikkauksen lapikayneilla refluksitauti
samoin kuin keuhkoinfektiot ja astma ja astman kaltaiset oireet ovat tavallisempia kuin
vaestotasolla keskim&arin. Toisaalta, lahes puolella potilaista keuhkojen toiminta on taysin
normaalia, ja oireisistakin valtaosalla rasituksen sieto on lahellda normaalia. Mahdollisista
oireista huolimatta aikuiset potilaat ovat paasaantoisesti tyytyvaisia elaménlaatuunsa.

Etiologia

Esofagusatresiaan johtava hairid tapahtuu raskauden alkuvaiheessa, kun
ruoansulatuskanavan ja hengitysteiden normaali eriytyminen hairiintyy. Tavallisimmin
taustalla oleva syy jaa tuntemattomaksi. Arveltuja myotavaikuttavia tekijoitéa ovat esim.
varhaisen kehityksen aikainen paikallinen hairid verisuonituksen kehityksessa. Pienessa
osassa taustalla saattaa olla periytyva alttius, joka yksin tai yhdessa ymparistotekijdiden
kanssa johtaa rakennepoikkeaman syntyyn. Uusiutumisriski perheessa jaa yleensa aina
alhaiseksi, 1-2%:n luokkaan, jonka takia lahes kaikki potilaat ovat perheensa ja sukunsa
ainoita.

Yleisyys

Esofagusatresia yksin tai yhdistyneenda trakeoesofageaaliseen fisteliin on tavallinen
synnynnainen rakennepoikkeavuus ja sen esiintyvyysluvut vaihtelevat valilla 1:3000 —
4500. TAman arvion pohjalta Suomessa syntyy joka vuosi noin 10-15 esofagusatresiaa
sairastavaa lasta.

Down oireyhtymé&ssa esofagusatresian ilmaantuvuus on 26-kertainen muuhun véestdtason
ilmaantuvuuteen verrattuna.

Diagnostiikka

Raskauden aikana todettavissa oleva lapsiveden tavallista suurempi mééra voi johtaa
esofagusatresiaepdilyyn, vaikka lapsiveden runsaus voi johtua monesta muustakin syysta.
Sikibn rakenteita selvittdvassa ultradanitutkimuksessa voi herata epaily
esofagusatresiasta, mikali mahalaukkua ei saada kunnolla nékyville. Vastasyntyneen
diagnoosiin johtavat oireet ovat epaspesifisia (hengitysvaikeudet, sinistely ja
yskankohtaukset), ja syntynytta epdailya vahvistaa esim. nenamahaletkun etenemattomyys



mahalaukkuun. Tarkempi k&sitys rakennepoikkeavuuden sijainnista, laajuudesta ja
hengitystie-elimistdn osallisuudesta saadaan ruokatorven varjoainekuvauksen avulla.

Hoito ja kuntoutus

Esofagusatresian hoito vaatii aina leikkauksen, joka pyritadn tekemé&an mahdollisimman
pian, mieluiten ensimmaisen elinpaivan aikana. Vastasyntynyt on usein valittémien
hoitotoimien tarpeessa; han tarvitsee hengitysteiden toistuvaa imemistéa puhtaaksi limasta
ja syljestd, suonensisaisen nesteytyksen, lisdhappea, ja pikaisen kuljetuksen
lastenkirurgiseen yksikkdon.

Useimmiten leikkauksessa saavutetaan kerralla normaali yhteys ruokatorven yla- ja
alaosien vdlille, ja samalla hengitysteihin mahdollisesti yhteydessa oleva fisteli suljetaan.
Joskus leikkaus joudutaan tekemé&én useammassa osassa, talldin alkuvaiheessa tarvitaan
usein tilapaisena ratkaisuna mahalaukkuavanne (gastrostooma) ravinnonsaannin
onnistumiseksi.

Leikkauksen jalkeen ruokinta tapahtuu aluksi suonensisaisella ravitsemuksella ja reilun
viikon iassa voidaan siirtya hiljalleen tavanomaiseen ruokintaan ja imetykseen.
Leikkauksen jalkeen osalla lapsista esiintyy gastresofageaalista refluksitautia (GER), jota
hoidetaan kohoasennolla, laékityksella ja vain vaikeimmissa tapauksissa leikkaushoidolla.

Tilanteessa, jossa mahansisaltoa on paassyt keuhkoihin ja se on aiheuttanut tulehduksen,
voidaan keuhkojen toimintaa parantaa inhaloitavalla keuhkoja avaavalla ja hoitavalla
laékityksella seka fysioterapialla.

Kiintedan ravintoon siirtyminen voi vaatia tavallista pidemmaé&n ajan nielemiseen liittyvien
vaikeuksien takia. Riittdvasta juomisesta huolehtiminen ruokailun yhteydessa helpottaa
ruoan siirtymista ruokatorvesta mahalukkuun. Joskus kuiva, kiinted ruokapala voi juuttua
ruokatorveen, jolloin voidaan joutua ruokatorven tahystystutkimukseen, jonka yhteydessa
ruokapala voidaan poistaa. Ravitsemusterapeutti voi tarjota apua, mikali lapsella esiintyy
syomisvaikeuksia tai ravitsemushairioita.

Ennuste

Leikkaustulokset ovat tavallisesti hyvia, erityisesti jos lapsi ei ole kovin ennenaikaisesti
syntynyt eikd hénelld ole muita vakavia epamuodostumia tai perussairauksia.

Esofagusatresia Suomessa

Esofagusatresialapsen seuranta toteutuu leikkaushoidon toteuttaneessa sairaalassa,
mutta usein tarvitaan yhteistyota lapsen yksilollisista tarpeista lahtien korvalaakarin,
keuhkolaakarin, ravitsemusterapeutin, perinnéllisyyslaakarin, lastenkardiologin,
fysioterapeutin, psykologin ja suuhygienistin kanssa. My6hempi terveysseuranta on
tarpeen refluksitaudin, siihen liittyvien komplikaatioiden ja mahdollisten keuhko-oireiden
varalta. Kokonaissuunnitelmassa tulee huomioida mahdollisten muiden
rakennepoikkeavuuksien edellyttama seurantatarve.



