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ZUSAMMENFASSUNG

Die Behandlung von Kindern, die mit einer unterbrochenen
Speiserdhre geboren werden, ist anspruchsvoll und aufwen-
dig. Weil sie sich wdhrend der Embryonalentwicklung aus
einer gemeinsamen Struktur entwickelt, ist in den meisten
Fallen auch die Luftrohre von der Fehlbildung betroffen. Da-
raus ergeben sich zusatzliche Besonderheiten und Anforde-
rungen. Damit diese Kinder sicher versorgt werden kénnen,
miissen alle beteiligten Fachleute viel Erfahrung und Ubung
haben und gut zusammenarbeiten. Die Uberlebensrate und
die Lebensqualitdt hdngen ganz erheblich von einer guten
Versorgung in den ersten Lebensjahren ab. Dazu miissen klare
interdisziplindre Behandlungsabldufe werden. Dies erfordert
gewisse Fallzahlen, um Routine zu entwickeln.

SUMMARY

The treatment of children born with an interrupted esophagus
is demanding and complex. Because the esophagus and tra-
chea develop from a shared embryonic structure, the trachea
is also affected by malformation in most cases. This entails ad-
ditional special features and requirements. To ensure safe
care, all involved specialists must have extensive experience
and practice and work together effectively. Survival and qual-
ity of life depend substantially on high-quality care in the first
years of life. Clear interdisciplinary treatment pathways must
be established and implemented regularly, which requires a
certain annual case volume and, with it, routine.

Einleitung

Weil sich die Luftrohre und die Speiserdhre bei Embryonen aus
einer anfdnglich gemeinsamen Struktur entwickeln, ist bei Fehlbil-
dungen der Speiseréhre in den meisten Fallen auch die Luftréhre
betroffen. Dies wird schon offensichtlich dadurch, dass die meis-

ten Kinder eine tracheosophageale Fistel (TOF) haben und ist zu-
satzlich auch nach der Korrekturoperation funktionell bedeutsam,
weil meistens auch eine Tracheomalazie besteht.

Die Versorgung von Kindern mit einer angeborenen Unter-
brechung der Speiseréhre ist anspruchsvoll und erfordert zu ihrer
sicheren Versorgung eine hohe Expertise und Routine aller betei-
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ligten Berufsgruppen und Fachbereiche. Dazu gehéren von der
Pranataldiagnostik iber die Geburtshilfe, Neonatologie, Kinder-
radiologie, Kinderandsthesie und Kinderchirurgie auch die post-
operative Intensivmedizin, Pflege und Physiotherapie. Ein solches
Team kann nur dann routiniert arbeiten, wenn es klare Vorgaben
fur die Strukturen und den Ablauf aller Versorgungsschritte hat
und Erfahrung damit sammeln und erhalten kann. Weil es nicht
maoglich ist, dies mit nur wenigen Féllen im Jahr zu erreichen, ist
die Zentralisierung eine der dringendsten Forderungen, um die
Versorgungsqualitit von Kindern mit Osophagusatresie zu ermég-
lichen.

Eine Datensammlung aus den Jahren 1980-2015, die 6466 Kin-
der mit Osophagusatresie aus 24 internationalen Registern mit
sehr diversen Lindern umfasste, zeigte ein 1-Monats-Uberleben
von fast 90% und 5-Jahres-Uberleben von 83% [1]. Sicher ist die
Versorgung in den letzten Jahrzehnten immer besser geworden,
aber es bestehen Risiken im gesamten Behandlungsverlauf, die
bei zusdtzlichen Fehlbildungen sowie Frithgeburtlichkeit zuneh-
men. Eine Erhebung aller deutschen DRG-Leistungsdaten aus den
Jahren 2016-2022 zeigte eine 1-Monats-Uberlebensrate von 92%
[2], wobei hier sehr unterschiedlich spezialisierte Versorger betei-
ligt waren. In einer aktuellen Datensammlung aus dem ,,Boston
Children’s Hospital“ zeigten sich Uberlebensraten, die nur dann
auf 90% eingeschrankt waren, wenn die Neugeborenen mit einem
Geburtsgewicht von weniger als 1500 g oder einer bedeutsamen
Fehlbildung des Herzens geboren wurden [3], alle anderen (ber-
lebten. Man muss davon ausgehen, dass durch eine Zentralisie-
rung in Deutschland die Komplikations- und Uberlebensraten ver-
bessert werden konnten [2].

Ganz erheblich hingen die Uberlebensrate und die Lebensqua-
litdt von einer guten Versorgung in den ersten Lebensjahren ab.
Dieses Kapitel soll die wichtigsten Aspekte dazu anschaulich zu-
sammenfassen.

Pranatale Diagnostik

Die typische Befundkonstellation bei einem Kind mit Osophagus-
atresie ist im pranatalen Ultraschall das Vorhandensein von viel
Fruchtwasser kombiniert mit einem kleinen Magen. Ein Zuviel an
Fruchtwasser findet sich aber nur bei ca. 40-50% der Fdlle [4]. Das
kommt daher, dass der Fetus das Fruchtwasser, welches zu 80%
aus fetalem Urin besteht, nicht schlucken kann.

Da eine Osophagusatresie in manchen Fillen mit anderen Fehl-
bildungen kombiniert sein kann, miissen diese bei einem entspre-
chenden Verdacht sorgfiltig ausgeschlossen werden. Die hdufigs-
te Assoziation bei einer Osophagusatresie ist dabei die VACTERL-
Assoziation. VACTERL ist ein Akronym, das sich aus vertebralen,
anorektalen, kardialen, tracheo6sophagealen, renalen und Lim-
Fehlbildungen zusammensetzt. Insbesondere der Herz- und Nie-
renstatus konnen fiir die weitere Prognose des Kindes wichtig sein.

Bei Hinweisen auf ein Syndrom kann ein miitterlicher Bluttest,
eine Chorionzottenbiopsie oder eine Amniozentese hilfreich sein,
denn Chromosomenanomalien wie das Down-Syndrom (Trisomie
21) oder die Trisomien 13 und 18 sind mit einer Osophagusatresie
assoziiert.

Die oben beschriebene pranatale Diagnostik erfasst nur einen
Teil der Fille einer Osophagusatresie. In einer Metaanalyse unter

Einschluss von fast 74000 Feten lag die Sensitivitdt beim pranata-
len Ultraschall bei nur 42 % [5] und entspricht damit der Haufigkeit
von dem damit vergesellschafteten ,,Zuviel“ an Fruchtwasser (as-
soziiertes Polyhydramnion). Damit gehért die Osophagusatresie
zu den am hdufigsten ibersehenen angeborenen Anomalien in
der Schwangerschaft [6].

Nur in komplexen, unklaren Féllen ist eine prdnatale Magnet-
resonanztomografie (MRT) der Feten indiziert. Sie hat eine etwas
hohere diagnostische Genauigkeit im Vergleich zur Sonografie, ist
aber auch mit einem gréReren Aufwand verbunden. Derzeit wer-
den zahlreiche Studien durchgefiihrt, welche die prénatale MRT-
Diagnostik verbessern sollen, und es bleibt abzuwarten, ob hier
in Zukunft eine bessere Vorhersehbarkeit mit geringem Aufwand
fir Schwangere und ihre Feten maglich ist [7].

Bei Verdacht auf eine Osophagusatresie sollte die Geburt un-
bedingt in einem Zentrum mit ausreichend Erfahrung in der Ver-
sorgung von Kindern mit Osophagusatresie erfolgen. Ein Kaiser-
schnitt ist per se bei dem Verdacht auf Osophagusatresie nicht
erforderlich. Betroffene Familien sollten schon prénatal in einem
multidisziplindren Team eingebunden werden, das alle Aspekte
der Versorgung (Geburtshilfe, Neonatologie, Kinderchirurgie, Kin-
derandsthesie) umfasst.

Peripartale Versorgung

Bei der postnatalen Versorgung soll, wenn mdglich, ziigig eine
suffiziente Spontanatmung erreicht werden. Zur Ableitung von
Speichel und Sekreten aus dem Mund wird eine Schliirfsonde
gelegt und der Oberkérper sollte hochgelagert werden, um die
Atmung zu erleichtern. Oft ist auch eine Seitenlagerung hilfreich,
damit das Sekret abflieBen kann. Bei invasiver, aber auch nicht in-
vasiver Beatmung kann es schrittweise zur Fiillung des Magens
mit Luft kommen, falls, wie in den meisten Féllen, eine untere tra-
cheodsophageale Fistel (TOF) vorhanden ist. Im Extremfall kann
bei praller Fillung des Magens mit Luft eine Beatmung unmdglich
werden. Dann muss der Magen dringlich entlastet werden, um ein
Uberleben zu erméglichen. Dies kann zur Not mit einer trans-
abdominellen Punktion der Magenblase erfolgen. Andernfalls ist
eine operative Er6ffnung des Magens erforderlich. Ansonsten gel-
ten die gleichen Empfehlungen wie bei der generellen Versorgung
von Neugeborenen [8].

Postnatale/praoperative Diagnostik
und Vorbereitung

Sicherung der Diagnose

Kinder mit Osophagusatresie kénnen ihren Speichel nicht schlu-
cken. Das fiihrt unmittelbar nach der Geburt zu Husten, sichtba-
rem Sekret aus dem Mund und im Verlauf zu Atemnot. Die erste
MaRnahme ist dann das Absaugen des Sekretes und der Versuch,
eine Magensonde durch die Nase oder den Mund vorzuschieben.
Wenn die Sonde sich nicht in den Magen vorschieben l3sst, ist das
oft der erste sichere Hinweis auf eine Osophagusatresie und wird
trotz der im Folgenden beschriebenen Unsicherheiten von allen
aktuellen Leitlinien als Bestdtigung der Diagnose akzeptiert [9].
Es wird ein Rontgenthorax zur Dokumentation der umgeschlage-
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nen Magensonde angefertigt, der als sog. Babygramm den ge-
samten Brustkorb und den Bauchraum abbilden muss. Die Appli-
kation von Kontrastmittel durch die Sonde sollte wegen der Aspi-
rationsgefahr vermieden werden, allenfalls kann etwas Luft (10 ml)
wéhrend der Aufnahme in die Sonde eingespritzt werden, um den
oberen Blindsack besser zu erkennen. Wird im Babygramm Luft in
der Magenblase dargestellt und hat das Kind tatséchlich eine Oso-
phagusatresie, beweist diese Luft eine untere TOF. Das Baby-
gramm zeigt neben dem oberen Blindsack und der Magenblase
auch die Konfiguration des Herzens, als moglichen Hinweis eines
Herzfehlers, sowie die gesamte Wirbelsdule zum Ausschluss von
Wirbelkorperfehlbildungen. Obligat ist nach der Geburt auch eine
Ultraschalluntersuchung des Herzens, eine sog. Echokardiografie
sowie eine Ultraschalluntersuchung des Bauches, insbesondere
zur Abkldrung von Nierenfehlbildungen.

Dieses diagnostische Vorgehen beinhaltet selten aber regel-
haft falsch positive Diagnosen, bei denen die Magensonde auf-
grund anderer Ursachen nicht zu legen ist. Zu diesen seltenen Ur-
sachen zdhlen die Fremdkorperimpaktion [10], Pharynx-Pouching
nach traumatischer Geburt [11], Pharynx- oder Osophagusper-
forationen aufgrund traumatischer Versuche der endotrachealen
Intubation [12,13] und der Fehlplatzierung einer Magensonde
[14]. Aber auch falsch negative Diagnosen werden beschrieben,
bei denen sich Magensonden trotz Fehllagen reguldr im Réntgen
prasentieren. Zum Beispiel wurden die Perforation des oberen
Osophagusstumpfes mit der Sonde und die Passage durch das
Mediastinum in den Bauchraum beschrieben [15] oder auch der
Eintritt der Sonde durch den Larynx oder eine obere tracheodso-
phageale Fistel (TOF) in die Luftrdhre, mit anschlieBender Passage
durch eine untere TOF in den Magen [16-18].

Auch um zu vermeiden, dass erst intraoperativ eine Fehldiag-
nose erkannt wird, muss eine prdoperative bronchoskopische
Uberpriifung gefordert werden, die in der Realitit aber meist
nicht stattfindet [19]. Auch ein europdisches Konsensus-State-
ment empfiehlt eine Bronchoskopie vorab, um weitere Patholo-
gien zu erkennen [9], eine TOF zu lokalisieren und Fille mit einer
2., oberen TOF zu erkennen [20]. Der tracheale Eintritt in eine TOF
in die untere Speiserohre stellt sich typischerweise ,fischmaul-
artig“ dar (Fistel zieht nach unten), hingegen stellt sich eine obere
TOF in der Trachea wie ein Vulkankrater dar (Fistel zieht nach
oben). Empfehlungen, eine Osophagoskopie vorab durchzufiih-
ren, finden sich hingegen nicht. Dies ist sicher darauf zuriick-
zufiihren, dass in den meisten Fillen von Osophagusatresie eine
untere TOF vorhanden ist und deren Darstellung bei einer Bron-
choskopie die Diagnose bestdtigt. In den Féllen, in denen aber kei-
ne TOF gefunden wird, halten wir eine Osophagoskopie fiir drin-
gend angezeigt [13], denn dann kénnte entweder eine Kontinui-
tit des Osophagus vorliegen oder eine Osophagusatresie ohne
TOF (Vogt Typ 2). Als Tipp der Autoren kann diese Osophagosko-
pie auch mit einem Bronchoskop unter Applikation eines durch-
gehend positiven Atemwegdrucks (PEEP) einfach und schnell
durchgefiihrt werden. Die Endoskopie kann unmittelbar vor der
OP durchgefiihrt werden, um Mehrfachandsthesien zu vermei-
den.

Prdaoperative Vorbereitung

Die Korrektur einer Osophagusatresie ist in den seltensten Fillen
ein Notfall. Nur wenn durch eine Druckbeatmung der Magen dis-
tendiert und dadurch die Beatmung behindert ist, muss schnell
gehandelt werden. Ansonsten empfiehlt sich eine gute praopera-
tive Vorbereitung, um die Operation so sicher und erfolgreich wie
moglich durchfiihren zu kénnen. Die préoperative Vorbereitung
soll somit das Risiko fiir Komplikationen minimieren und die best-
moglichen Voraussetzungen fiir die Operation schaffen. Bei Luft
im Magen und dementsprechend am wahrscheinlichsten einer
unteren TOF (Fehldiagnosen siehe oben), ist nach Maglichkeit die
Spontanatmung des Neugeborenen am giinstigsten. Dadurch
wird das Risiko der Uberblihung des Magens minimiert.
Zusétzlich ist eine umfassende Diagnostik zum Ausschluss
oder Nachweis weiterer Fehlbildungen erforderlich, insbesondere
eine Echokardiografie zur Beurteilung der Herzfunktion, mogli-
cher kardialer Anomalien und Ausschluss einer untypisch rechts
deszendierenden Aorta. Ein weiterer Schwerpunkt liegt auf dem
Ausgleich des Sdure-Basen-Haushalts und der Elektrolyte, um eine
stabile Stoffwechsellage zu gewahrleisten. Die Operation sollte
idealerweise innerhalb der ersten Tage nach der Geburt erfolgen,
da das Risiko einer Verschlechterung der pulmonalen Situation
des Kindes mit zunehmender Zeit deutlich ansteigt. AuRerdem
muss rechtzeitig eine bestrahlte Blutkonserve bereitgestellt wer-
den, um im Bedarfsfall eine Transfusion durchfithren zu kénnen.

Andsthesie zur Primaroperation

Anasthesie- und Risikoaufklarung

Im Rahmen der Anasthesieaufklarung sollen die Eltern bzw. Sorge-
berechtigten umfassend iber die geplanten MaRnahmen und
moglichen Risiken informiert werden. Besonders auf Sorgen im
Bezug zur Narkose sollten die Behandler empathisch eingehen.
Liegt die Narkose in Handen von erfahrenen Andsthesist:innen,
ist diese nachweislich sicherer und fiir den Saugling nicht schad-
lich [23,24]. Wie oben beschrieben, ist eine Tracheoskopie/Bron-
choskopie und ggf. auch eine Gastroskopie erforderlich. Die Nar-
kose wird in Form einer Intubationsnarkose (ITN) durchgefiihrt.
Zudem miissen invasive Zugange erwogen werden, um eine opti-
male Uberwachung und Behandlung besonders bei sehr kleinen
Neugeborenen und begleitenden Herzfehlern zu gewéhrleisten.

Falls notwendig, kénnen auch Bluttransfusionen erforderlich
werden, {iber deren Indikation und Risiken ebenfalls aufzuklaren
ist. Nach dem Eingriff wird die weitere Behandlung und Uberwa-
chung auf der Intensivstation stattfinden. Bei den Aufklarungs-
gesprachen miissen auch die Risiken fiir schwerwiegende Kompli-
kationen (bis hin zum Tod oder zu Behinderungen, siehe Einlei-
tung) adressiert werden. Vor der Korrekturoperation ist darauf zu
achten, dass die Eltern ausreichend Zeit zwischen Aufklarung und
OP-Termin haben, sofern der Eingriff, wie in den allermeisten Fal-
len, elektiv vorgenommen wird.
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Anasthesievorbereitung

Neben den allgemein leitliniengerechten, standardisierten Vor-
bereitungen fiir operative Eingriffe im Neugeborenen- und Saug-
lingsalter sind bei Eingriffen am Osophagus zusitzliche, spezi-
fische MaBnahmen erforderlich.

Zur Vorbereitung missen standardmaRig Masken, Larynx-
masken und Endotrachealtuben in unterschiedlichen addquaten
GroRen griffbereit sein. Ebenso eine endoskopische Optik, mit
der eine Tracheoskopie durchgefiihrt werden kann. Bei fehlendem
Nachweis einer Fistel, muss auch eine Osophagoskopie méglich
sein. Zusétzlich werden eine dicke Stochersonde (oral platziert
zur Schienung und Exposition des oberen Osophagusstumpfes)
und eine diinne Magensonde (nasal platziert, um diese tber die
spater geschaffene Anastomose schieben zu kénnen) bereitge-
legt. Die Auswahl der Art und GroRe dieser Instrumente erfolgt
in enger Absprache mit den Operateur:innen.

Ein standardisiertes Monitoring sollte neben Pulsoxymetrie,
EKG, nicht invasiver und invasiver Blutdruckmessung (NIBP, IBP),
Temperatursonde auch eine Uberwachung mittels Nahinfrarot-
spektroskopie (NIRS) und ein neuromuskuldres Monitoring (NMT)
enthalten. Zusatzlich sollte das Neugeborene mit einem Dauer-
katheter, einem zentralvendsen Zugang und einem arteriellen Zu-
gang ausgestattet sein. Besonders ein arterieller Zugang ermdg-
licht regelmaRige Blutgasanalysen sowie Blutzuckerkontrollen.

Die Endoskopie sollte sorgfaltig ablaufen, indem auch die Tra-
chealhinterwand nach (weiteren) Fisteln untersucht wird. Dies er-
maoglicht auch das AusschlieBen von Fehldiagnosen (z. B. aufgrund
eines geburtstraumatischen pharyngealen Hamatoms). Die Be-
funde der Endoskopie werden idealerweise vorab dem Operateur
demonstriert und nach gemeinsamer Absprache das weitere Vor-
gehen festgelegt (Tubuslage, ggf. Sondierung der TOF).

Ablauf der Narkosefiihrung

Die Narkose wird wie (iblich eingeleitet, wobei die genaue Vor-
gehensweise an die jeweiligen Gegebenheiten angepasst wird.
Nach der endoskopischen Darstellung ist bei der endotrachealen
Intubation besonders darauf zu achten, eine Intubation in eine
TOF zu vermeiden. Die korrekte Tubuslage kann auch zusitzlich
bronchoskopisch kontrolliert werden. Die Einleitung erfolgt in An-
wesenheit der Operateur:innen, sodass im Notfall eine Gastroto-
mie durchgefiihrt werden kann, falls es zu einer Mageniiberbla-
hung kommt. Eine Magensonde wird im Rachen (sog. Stocherson-
de) platziert und zugdnglich gehalten, sodass sie intraoperativ zur
Exposition des oberen Osophagusstumpfes vorgeschoben werden
kann.

Das Kind wird fiir die Operation in Linksseitenlage gelagert. Die
Beatmung erfolgt bis zum Verschluss der Fistel besonders vorsich-
tig. Das Ziel fir die periphere Sauerstoffsdttigung liegt bei 97-
98%, bei Frithgeborenen bei 87-92%. Es ist auf eine Normovola-
mie zu achten. Zusdtzlich missen jederzeit Katecholamine ver-
abreicht werden konnen. Idealerweise sollten diese von Anfang
an minimal dosiert ,mitlaufen®, damit sie unmittelbar wirken kén-
nen.

Nach der Anastomose wird evtl. nach Absprache mit den Kin-
derchirurg:innen eine nasal platzierte Magensonde gelegt und
sorgfaltig fixiert.

Intraoperative Herausforderungen

Aufgrund der vielfdltigen und komplexen intraoperativen Heraus-
forderungen ist die Anwesenheit einer erfahrenen Facharztin bzw.
eines erfahrenen Facharztes fiir Kinderandsthesie essenziell.

Durch das zdhe Bronchialsekret kann es intraoperativ zu einer
Verlegung des Tubus und der Atemwege kommen, was eine ad-
dquate Oxygenierung erschwert. Zusdtzlich kann es durch opera-
tive Manipulation zu einer Kompression der Lunge oder Trachea
kommen. Dies fiihrt zu einer unzureichenden Beatmung mit Ein-
schrankung der Oxygenierung und Decarboxylierung. Eine wei-
tere potenzielle Komplikation stellt die Kompression der Vorhofe
oder der Vv. cavae dar, wodurch der kardiale Riickfluss behindert,
der Auswurf reduziert und infolgedessen die Oxygenierung weiter
vermindert werden kann. Die Unterscheidung dieser Komplikatio-
nen erfordert einen erfahrenen Andsthesisten bzw. eine erfahrene
Andsthesistin, der/die in der Lage ist, die Ursachen addquat zu er-
kennen und gezielt MaRnahmen einzuleiten, um eine vollstandige
Erholung zu ermdglichen.

In gewissem Umfang miissen Kompromisse mit der Kinderchi-
rurgie abgesprochen werden, nicht immer sind die gleichen Mess-
werte wie auBerhalb der ,heiBen Phase“ der Operation zu errei-
chen. Durch die Dampfung des Gehirnstoffwechsels ist dies aber
zu tolerieren. Das NIRS bietet eine zusétzliche Aussage zur Oxy-
genierung des Gehirns und sollte daher Teil des Standardmonito-
rings sein.

Operative Versorgung

Ziel der operativen Versorgung bei der Osophagusatresie ist die
Unterbindung von evtl. vorhandenen tracheodsophagealen Fis-
teln und das Herstellen der Kontinuitdt der Speiseréhre. Die Ope-
ration kann grundsatzlich offen, tber eine sog. Thorakotomie
(zwischenrippenschnitt) oder eine Thorakoskopie (Brustspiege-
lung) erfolgen. Bei der Letzteren wird der Eingriff durch 3 oder
4 kleine Zugédnge von wenigen Millimeter Durchmesser durchge-
fiihrt. Die Vorteile dabei sind kleinere Narben, weniger postopera-
tive Schmerzen, schnellere Rekonvaleszenz und evtl. langfristig
ein geringeres Risiko von muskuloskelettalen Problemen wie einer
Skoliose.

Das operative Vorgehen hingt von dem Typ der Osophagus-
atresie ab. Die meisten Osophagusatresien mit distaler Fistel (Gross
Typ C oder Vogt Typ 3b) kénnen in einem Schritt versorgt werden.

Nach einer Bronchoskopie zum Ein- oder Ausschluss von Fisteln
wird das Kind zundchst fir den Eingriff gelagert, beim offenen
Verfahren meist auf der linken Kérperseite, fir die Thorakoskopie
etwas nach bauchwarts gekippt. Bei der Operation wird zunachst
der untere Osophagus identifiziert und nach oben hin bis zu der
normalerweise vorhandenen tracheodsophagealen Fistel hin pra-
pariert. Dort wird die Fistel so weit wie moglich an der Trachea
verschlossen, entweder durch eine Naht oder mittels eines Clips.
Danach wird der untere Osophagus méglichst nah an der Trachea
abgesetzt, sodass maglichst viel Linge des unteren Speiserohren-
restes verbleibt und damit sich am Fistelabgang an der Trachea
keine tiefe Tasche bildet.

Danach wird der obere Osophagusblindsack aufgesucht, so-
weit wie notwendig mobilisiert und nach unten gezogen. An sei-
ner Spitze wird er eréffnet und dann mit dem unteren Osophagus
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zusammengendht. Diese Naht ist technisch anspruchsvoll, insbe-
sondere beim thorakoskopischen Vorgehen. Die Verbindung muss
ausreichend weit und wasserdicht sein. Einige Kinderchirurg:in-
nen legen gerne eine transanastomotische Sonde von der Nase in
den Magen, um das Kind friihzeitig nach der Operation in den Ma-
gen erndhren zu kdnnen.

Wenn der Abstand zwischen den beiden Osophagusanteilen so
groR ist, dass sie nicht zusammengenaht werden kénnen, handelt
es sich um eine Long-Gap-Osophagusatresie. Der GroRteil dieser
Patient:innen hat eine Osophagusatresie ohne Fistel (Gross Typ A
oder Vogt Typ 2) oder mit einer oberen tracheo6sophagealen Fis-
tel (Gross Typ B oder Vogt Typ 3a). Die obere Fistel ist bei der prd-
operativen Bronchoskopie erkennbar, ist aber insgesamt selten.
Bei der Osophagusatresie ohne Fistel wird zunichst eine Replogle-
Sonde angelegt, um den Speichel Gber die folgenden Wochen ab-
zusaugen. Dabei handelt es sich um eine Schliirfsonde mit 2 Lumi-
na und 3 Lochern an der Spitze, die kontinuierlich den Speichel
aus dem oberen Blindsack ,schliirft“. AuBerdem wird eine Gas-
trostomie durchgefiihrt, damit eine Erndahrungssonde direkt durch
die Bauchwand in den Magen gelegt werden kann. Dieser Eingriff
kann ebenfalls offen oder laparoskopisch durchgefiihrt werden,
also durch eine Bauchspiegelung. Erschwerend ist dabei, dass der
Magen dieser Kinder meist sehr klein ist. Die Anlage einer Schliirf-
sonde und einer Gastrostomie erlaubt zunéchst, dass das Kind ge-
futtert und groRer werden kann. Zur Behandlung der Long-Gap-
Atresie kommen mehrere Konzepte in Betracht. Zum einen
wichst der Osophagus schneller als das Kind, sodass man durch
Zuwarten (iber Wochen und Monate eine relative Anndherung
der Enden erreichen kann, die dann wiederum eine Anastomose
zulassen. Nachgeholfen werden kann dadurch, dass die Enden un-
ter Zug gesetzt werden, entweder durch Nédhte im Koérper (sog.
»interner Foker®) oder durch extern durch die Haut ausgeleitete
Ndhte, an denen jeden Tag etwas gezogen wird (,externer Fo-
ker®), bis die Enden sich (iberlappen. Alternativ kann auch ein
Osophagusersatz in Betracht gezogen werden, bspw. durch einen
Magenhochzug (dabei wird der Magen in den Brustkorb gezogen
und mit dem oberen Blindsack am Hals verndht) oder eine Inter-
position von Diinn- oder Dickdarm. Die Behandlung der Long-
Gap-Osophagusatresie ist insgesamt komplex, langwierig und
meist mit mehr oder weniger Komplikationen vergesellschaftet.

Postoperative Versorgung

Bei der postoperativen Versorgung gelten die Grundregeln wie bei
anderen Neugeborenen nach Operationen auch. Wenn es wah-
rend der Operation zu keinen besonderen Vorkommnissen kam
und insbesondere, wenn der Eingriff thorakoskopisch durchge-
fihrt wurde, kann das Kind méglicherweise extubiert und spontan-
atmend in den Aufwachraum gebracht werden. Eine verldngerte
Nachbeatmung und Muskelrelaxation sind nur bei ausgeprégter
Spannung auf der Anastomose abzuwdgen. Die transanastomoti-
sche Magensonde sollte, falls eine wdhrend der Operation gelegt
wurde, nach 24 h zur Erndhrung verwendet werden. Wenn die
Kinder ohne CPAP-Atemunterstiitzung rein spontanatmend zu-
rechtkommen, sollte oral zusatzlich vorsichtig Milchnahrung
angeboten werden. Bei Verdacht auf eine Anastomoseninsuffi-
zienz sollte eine Kontrastmitteldarstellung erfolgen. Eine klinische

Checkliste sollte zur Verfligung stehen, die alle MaBnahmen ent-
hélt, die vor der ersten Entlassung durchgefiihrt werden miissen
(z.B. eine Ultraschalluntersuchung des Harntrakts und der Wirbel-
sdule sowie ein Reanimationstraining fir Eltern oder Betreuungs-
personen).

Nachsorge - Prophylaxen, Untersuchungen,
Férderungen

Eine strukturierte Nachsorge ist nach Versorgung einer Osopha-
gusatresie essenziell, um einen langfristigen Therapieerfolg zu
sichern und langfristige Komplikationen zu vermeiden. Ungefdhr
3 Wochen nach der primdren Anastomose kann ein Breischluck
hilfreich sein, um eine erste Einschdtzung zu erméglichen. Gastro-
6sophagealer Reflux ist bei Sduglingen im Allgemeinen weit ver-
breitet, bei Kindern mit Osophagusatresie noch hiufiger. Meist
kann dieser mittels Protonenpumpeninhibitoren gut behandelt
werden. Daher sollten alle Kinder routinemaRig im 1. Lebensjahr
einen Protonenpumpeninhibitor erhalten, um einer Saurebelas-
tung und einer dadurch bedingten Osophagitis vorzubeugen.
Idealerweise sollte dann nach einem Auslassversuch mit anschlie-
Renden Biopsien deren Notwendigkeit ausgeschlossen werden.
Sollte der Reflux persistierende Probleme wie Entziindung der
Speiserohre, ungenligende Nahrungsaufnahme oder Atembe-
schwerden verursachen, kann in bestimmten Fallen und mog-
lichst nach dem 1. Lebensjahr eine Fundoplicatio, also eine Opera-
tion gegen Reflux, indiziert sein.

Es sollten regelmaRig Vorsorgeuntersuchungen im Sinne einer
Anamnese des Trink- und Essverhaltens, eines Erfassens der Infekt-
haufigkeit, der allgemeinen Entwicklung sowie des korperlichen
Wachstums (insbesondere auch der Wirbelsaule) und auch endo-
skopische Untersuchungen stattfinden. So kénnen frith bspw.
Anastomosenstenosen erkannt und entsprechend relativ einfach
behandelt werden, was bei zeitlicher Verschleppung bis hin zur
Notwendigkeit einer Reoperation fiihren kann. Detailliertere Ein-
zelheiten zur Nachsorge und Prophylaxe beim Bewegungsappa-
rat, bei den Atemwegen und der Lunge sowie der Erndhrung stel-
len andere Artikel in dieser Sonderausgabe dar.

Bei den regelmaRigen Kontrollen muss anamnestisch sorgfal-
tig auf das Essverhalten, das Schlucken von Nahrung, die Atmung,
das Vorhandensein von Stridor oder anderen Atemgerduschen so-
wie Zeichen eines eventuellen Refluxes eingegangen werden. Bei
der korperlichen Untersuchung sollte der Brustkorb auskultiert
und die durch die Operation entstandenen Narben kontrolliert
werden. Auch auf Zeichen einer Scapula alata (Bewegungsein-
schrankung des Schulterblattes), einer Thoraxasymmetrie oder
einer Skoliose muss geachtet werden. Das Gewicht und die Kor-
perldnge sind ebenfalls wichtige Indikatoren, ob ein Kind gedeiht
oder nicht. Gewicht und Ldnge miissen in ein Nomogramm einge-
tragen werden, denn dabei erkennt man am besten, ob das
Wachstum von der normalen Kurve abweicht oder nicht. Fir die
OA liegen bereits angepasste Wachstums- und Gewichtskurven
spezifisch fir Deutschland vor [22].

Ein Kind, das gut trinkt und isst, normal atmet, vom Gewicht
her normal zunimmt und entlang seiner Alterskurven wachst, be-
notigt im 1. Lebensjahr keine weiterfiihrende Diagnostik. Auch
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kann der Nahrungsaufbau mit Beikost, Brei und spater auch mit
fester Nahrung normal erfolgen, wobei die GroRe der Nahrungs-
stiicke langsam und vorsichtig gesteigert wird. Bei dem Verdacht
von Problemen kann eine Réntgenthoraxaufnahme hilfreich sein,
ansonsten auch ein Rontgenkontrastmittelbreischluck. Bei Zei-
chen einer Anastomosenenge, also wenn die Nahrung nicht nor-
mal geschluckt wird und sich in der Kontrastmitteldarstellung
eine Enge findet, wird die Anastomose unter Narkose vorsichtig
dilatiert (siehe unten).

Laryngomalazie oder Tracheomalazie sind ebenfalls haufige
Befunde bei Kindern mit Osophagusatresie. Dabei handelt es sich
um einen weichen Kehlkopf oder eine weiche Luftrohre, die beim
Atmen teilweise kollabiert und damit die Atmung behindern kann.
Meistens verbessert sich die Situation mit der Zeit. In den seltenen
Fallen einer erheblichen Einschrankung der Atmung kann eine In-
tervention erforderlich sein, und zwar in Form einer Aortotrunko-
pexie, bei der die aufsteigende Hauptschlagader an das Brustbein
gendht wird. Dadurch entsteht hinter dem Herzen mehr Platz fiir
die Luftrohre. Alternativ wird seit etwa 2 Jahrzehnten die poste-
riore Tracheopexie empfohlen, bei der die Hinterwand der Luft-
rohre an die Wirbelsdule gendht wird, um sie aufzuhalten. In selte-
nen Féllen kann auch die Anlage einer Trachealkaniile notwendig
sein.

Typischerweise kann sechs Wochen nach der Operation eine
erste endoskopische Untersuchung sinnvoll sein. Idealerweise
stellt diese zundchst die Atemwege in Sedierung transnasal mit
einer flexiblen Optik funktionell dar, um Stimmbandparesen als
mogliche geburtstraumatische oder operative Komplikation zu
erkennen. Danach sollten die gesamten Atemwege in Vollnarkose
unter Muskelrelaxierung dargestellt werden. Weil es bei der Passa-
ge durch die Glottis in Sedierung reflektorisch zum Verschluss
derselben kommt bei weiter bestehenden Atembemihungen, ist
eine valide Abschatzung einer Tracheomalazie sonst unmdglich.
Ebenso ist die Darstellung des ehemaligen Fistelstumpfes sowie
weiterer Veranderungen erheblich eingeschrankt. Im Anschluss
daran ist die Darstellung der Speiserchre mit der Weite der Anas-
tomose und einer Beurteilung der Kompetenz der Kardia in der
antegraden Aufsicht sowie der Inversion notwendig. Gegebenen-
falls kann zeitgleich eine Ballondilatation der Anastomose durch-
gefiihrt werden. Die maximal hier zu erreichende Weite wird
durch den Durchmesser der unteren Speiseréhre definiert, typi-
scherweise besteht ein Kalibersprung zwischen der oberen und
der unteren Speiseréhre. Denn die Kinder schlucken prdnatal re-
gelmédRig in den oberen Stumpf und dehnen diesen dadurch auf,
wahrend der untere Stumpf davon ausgenommen ist. Wenn diese
Bougierungen wiederholt werden missen, ist die Injektion eines
Depot-Kortikoids abzuwagen, um den Abheilungsprozess giinstig
zu beeinflussen. Auch das Belassen eines transnasal platzierten
Ballonkatheters zur taglich 2-maligen Bougierung durch die Eltern
zu Hause kann in Erwdgung gezogen werden. Eine erfolgreiche
Therapie erfordert auf jeden Fall viel Erfahrung durch regelmaRige
Untersuchungen und Interventionen bei diesen Kindern. Eindeu-
tig sollten lebensldnglich regelmaRige endoskopische Kontrollen
durchgeftihrt werden [21].

In den ersten Lebensjahren sind betroffene Kinder h&ufig
durch zahlreiche Krankenhausaufenthalte und diagnostische
MaRnahmen belastet. Daher ist es eine zentrale Aufgabe der be-

handelnden Fachkrdfte, diese Phasen fiir die Kinder so angenehm
wie moglich zu gestalten. Erlebter Stress in dieser sensiblen Zeit
kann sich langfristig negativ auf die kérperliche und psychische
Entwicklung auswirken (Verweis Artikel ,OA als Familiendiag-
nose*“). Daher ist es sinnvoll, Untersuchungen mdglichst effizient
zu koordinieren, sodass Mehrfachnarkosen oder wiederholte Blut-
abnahmen vermieden werden. Unterstiitzend kénnen schmerz-
lindernde MaRnahmen wie das Aufbringen von ,,EMLA-Pflastern“
eingesetzt werden, um Blutentnahmen oder das Legen von Zu-
gdngen schmerzfreier zu gestalten [25].

Fiir eine erfolgreiche Nachsorge ist es dariiber hinaus von zen-
traler Bedeutung, die Eltern aktiv in den Behandlungsprozess ein-
zubeziehen. Eine mogliche MaRnahme kann dabei die Beteiligung
der Sorgeberechtigten an der Entscheidungsfindung sein - etwa
durch ihre Anwesenheit bei Untersuchungen. So kénnen Eltern
aktiv mitwirken, sich besser informiert fiihlen und gemeinsam
mit dem Behandlungsteam tragfdhige Entscheidungen fiir den
weiteren Therapieverlauf treffen.
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