Rikssektionen for
Diagnos-
Kodning

ICD-10-SE ‘

Pernilla Stenstrém, barnkirurg — 6verlakare pa Barnkirurgiska kliniken i Lund,
Skanes Universitetssjukhus var fredagens tredje forelasare.

Variationen av hennes patienter ar stor - 0,4 kg till 100 kg.

Dagens forelasning handlade om spadbarns- och missbildningskirurgi.

Det finns fyra barnkirurgiska kliniker i Sverige dar missbildningskirurgi utfors:
Lund, Goéteborg, Stockholm och Uppsala.

Tillstand som berdrdes under forelasningen var bl a esofagusatresi,
diafragmabrack, duodenalatresi/tunntarmsatresi, analatresi och Mb
Hirschsprung.

De flesta misshildningar orsakas av sporadiska mutationer. Ovriga miljoer som
kan vara orsaker ar miljo, infektioner och arftlig genetik. De flesta
gastrointestinala och urogenitala missbildningar uppstar i graviditetsvecka 6-12.

Esofagusatresi = avbrott pd matstrupen

Esofagusatresi ar en medfédd missbildning av matstrupen. Det saknas passage

genom matstrupen i en del av vagen mellan munnen och magséacken. Upptéacks
oftast snabbt efter fodseln. Opereras genom att passage skapas sa att barnet kan
ata pa vanligt satt.

Det forekommer hos cirka 25-30 barn per ar i Sverige. Cirka 50% av dessa barn
har &ven andra missbildningar it ex andtarm, hjérta, urinvagar
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Patienter med esofagusatresi kan fa dtproblem, svaljningsproblem vilket innebar
att de behover ata och dricka om vartannat och ata langsamt. De kan ha trang
anastomos och cirka 50 % maste ballongvidgas forsta aret. Astma ar vanligare
hos dessa patienter. De kan fa refluxproblem, mjuk brosk-andningstrangsel.



Typer av duodenala missbildningar
Atresi = totalt hinder och stenos = patiellt hinder

Duodenalatresi uppstar enligt incidens hos cirka 5-10 barn per ar i Sverige. 50
% av dessa barn har associerade misshildningar sasom kardiella, urogeniala och
anorektala. Det &r vanligare hos barn med Downs syndrom. Dessa barn vardas
cirka 4-6 veckor pa sjukhus.

Tunntarmsatresi uppstar enligt incidens cirka 20 fall per ar i Sverige. Orsak:
intrauterin karlkatastrof-ischemi-nekros. Symtom - polyhydramnios i 25 % av
fallen, gallfargade krakningar, uppspand buk och upphévd eller lite
mekoniumavgang. Dessa barn vardas normalt cirka 4-6 veckor pa sjukhus.

Det gar oftast bra for barn med duodenalatresi eller tunntarmsatresi men de har
efter operation en 6kad ileusrisk.

Diafragmabrack ar en medfodd missbildning dar bukinnehall tracker upp i
brostkorgen. Det forekommer hos cirka 20-40 barn per ar i Sverige.

Bovarna vid diafragmabrack ar pulmonell hypertenision = for hégt tryck i
lungans karl och lunghypoplasi = primar missbildning. Tillstandet har varierande
lungpéaverkan. Manga behandlas med ECMO p.g.a. bristande lungfunktion. Ar
oftast en prenatala diagnos och forlossningen bor ske ndra
barnintensivvardsavdelning med beredskap for intubation.

Barn med diafragmabrack har ofta senare tillvaxtproblem, lungproblem,
refluxproblem, ileus och risk for recidiv.

Tillstandet har sémre prognos och har en dodlighet pa 15 %. 70 % upptacks
oftast prenatalt pa ultraljud. 20 % har problem med tillvéxten.

Analatresi forekommer hos cirka 25 barn per ar. Tarmen nar ej ut till
anusmuskulatiuren. Fistlar uppstar ofta mellan colon-hud eller colon-
urinvagar/genitalia. Patienterna har ofta associerade missbildningar i sasom
Sacrumanomalier-tethered cord, urogenitalt, Mb Down.

Lindrigare om fistel till perineum (lag) och svarare handikapp vid fistel till
urinvagar eller vagina (hog).

Hirschsprungs sjukdom forekommer enligt incidens hos cirka 30 barn per ar i
Sverige. 80 % av patienterna &r pojkar och sjukdomen har en arftlighet.
Sjukdomen innebér en ofullbordad nedvandring av autonoma ganglieceller, 80%
i rectum/sigmoideum.

Diagnos stalls med hjélp av angiografi, anometri, biopsi — aganglionos,
nervihyperplasi.

Hirschsprungs sjukdom &r en segmentell eller total colonaganglionos och
opereras genom resektion av det sjuka segmentet. Man behdver gora en
rekonstruktion av Transanal Endorectal Pull-Thorough, TERPT.



Att leva med Hirschsprungs sjukdom innebér ofta problem med
avforingslackare, uppspand buk, svarigheter att fa ut avforing trots diarre,
gaslackage och dkad risk for inflammation i tarmen (enterocolit).

Forelasningen avslutades med teratos = monster — sacrococcygeala teratom.
Dessa tumdrer innehaller hud, neuronal vavnad, tander, fett, brosk och intestinal
mucosa. Dessa tumdrer &r solida/multicystiska och har olika mognadsgrad.

Anatomisk indelning:

TYPE Il
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