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Zwezenie przelyku u 12-letniej dziewczynki z zespolem Downa
— wrodzone czy spowodowane chorobg refluksows?
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Streszczenie

Stwierdzajac zwezenie przetyku — zwtaszcza u dziecka — nale-
zy rozwazy¢, czy ma ono charakter wrodzony czy wtérny.
W niniejszej pracy oméwiono przebieg choroby u dziewczynki
z zespotem Downa, u ktérej zwezenie przetyku obejmuja-
ce 25% jego dtugosci rozpoznano w wieku 12 lat. Przedstawio-
no powody, dla ktérych rozwazano wrodzong przyczyne zwe-
zenia i te, ktore wskazywaty na jego zwigzek z chorobg refluk-
sowg przetyku.

Wstep

Zwezenie przetyku (oesophagostenosis, strictura
oesophagi) moze mie¢ charakter wrodzony lub nabyty.
Wedtug 6-stopniowej klasyfikacji wrodzonej niedrozno-
sci przetyku, przedstawionej przez Grossa w 1948 r.
i nadal aktualnej, zwezenie przetyku bez przetoki to
najbardziej tagodna postac tej wady [1]. W populacji eu-
ropejskiej nawet do 66% wrodzonych niedroznosci
przetyku wspbtistnieje z innymi wadami, gtéwnie ukta-
du krazenia, przewodu pokarmowego, uktadu nerwo-
wego, kostnego i moczowo-ptciowego [1, 2]. Okoto 10%
pacjentéw wykazuje wady chromosomalne, w tym naj-
czesciej zesp6t Downa [1].

Nabyte zwezenia przetyku najczesciej spowodowane
sa: refluksem zotadkowo-przetykowym, leczeniem zabie-
gowym (operacje przetyku, skleroterapia zylakow przety-
ku), oparzeniami chemicznymi lub termicznymi [3].
Wystepuja réwniez w przebiegu sklerodermii i liszaja
ptaskiego [4].
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Abstract

Diagnosis of oesophageal stenosis, especially in a child,
should incline one to consider whether it is a congenital or
secondary disorder. In this report the course of the disease in
a girl with Down’s Syndrome in whom oesophageal stenosis
was recognized at the age of 12 is described. A contraction of
the oesophagus was detected through 25% of the length of
the oesophagus. The probable causative congenital nature of
stenosis and its relation with gastroesophageal reflux is also
discussed.

W przypadku refluksu zotadkowo-przetykowego
kwasna tres¢ zotadkowa wywotuje stan zapalny przety-
ku, objawy choroby refluksowej (Gastroesophageal Re-
flux Disease — GERD), metaplazje nabtonkowa (tzw.
przetyk Barretta), a u 5% chorych moze da¢ nastepowe
jego zwezenie [2, 5-8]. GERD stwierdza sie szczegblnie
czesto u dzieci wykazujacych cechy op6znionego roz-
woju, zwtaszcza u pacjentéw z mézgowym porazeniem
dzieciecym, z zespotem Downa [2] i z zespotem Cornel-
li de Lange [5].

Objawy kliniczne towarzyszace zwezeniu przetyku
to: niedobér masy ciata, nadmierne Slinienie, zaburzenia
przetykania, b6l za mostkiem przy przetykaniu, zaleganie
pokarmu w przetyku, wymioty, czasem napadowy ka-
szel, a takze nawracajace zakazenia drég oddechowych
[2, 3]. Mimo charakterystycznych objawdéw, u niektérych
pacjentéw rozpoznanie ustalane jest po wielu latach
trwania choroby [8]. Przyktadem moze by¢ opisany poni-
zej przypadek 12-letniej dziewczynki.
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12-letnia dziewczynka z zespotem Downa zostata przyjeta do kli-
niki z powodu uporczywych wymiotéw, Slinienia sie i nawracajacych
zakazen gornych drog oddechowych.

Dziecko z cigzy czwartej, porodu trzeciego (ciaza pierwsza — po-
rod martwego ptodu, cigza druga — poronienie samoistne, cigza
trzecia — zdrowy noworodek ptci meskiej), urodzone sitami natury
z masa ciata 2750 g, ocenione na 9/10 pkt wg skali Apgar. W zwiagz-
ku z cechami fenotypowymi zespotu Downa w okresie niemowlecym
wykonano badanie cytogenetyczne, uzyskujac wynik: 46XX-D+tG/D.
Na podstawie badania przedmiotowego, EKG i UKG kardiolog wyklu-
czyt istnienie wady serca. Rozw6j psychoruchowy dziecka byt opdz-
niony (samodzielnie wstawato w 3. roku zycia).

Z uzyskanego wywiadu wynikato, ze do 3. roku zycia dziecko leczo-
no z powodu alergii na biatko mleka krowiego. Wymioty trescia pokar-
mowa wystepowaty okresowo réwniez pézniej, a ich czestosé
nasilita sie w ciggu ostatnich 2 lat. Ponadto w tym czasie matka stysza-
ta dzwieki charakterystyczne dla przelewania sie ptynu na wysokosci
nadbrzusza i klatki piersiowe]j dziewczynki w czasie snu dziecka. Obfi-
te Slinienie obserwowane od okresu niemowlecego, a przypisywane
wystepujacemu u dziewczynki zespotowi chromosomalnemu, nasilito
sie w ciggu 3 mies. poprzedzajacych hospitalizacje. Dziecko skarzyto
sie na problemy z przechodzeniem pokarmu, ktére samoistnie ustepo-
waty. Matka podawata dziecku do jedzenia rozdrobnione produkty. Le-
karz rodzinny taczyt opisywane objawy z op6znionym rozwojem
dziewczynki i uwazat, Ze maja one podtoze psychoemocjonalne. Dwu-
krotnie wykonano USG jamy brzusznej, a jeden z opiséw (4 lata
przed obecng hospitalizacjg) sugerowat mozliwos¢ istnienia refluksu
zotadkowo-przetykowego. Dziewczynke skierowano jednak do kliniki
dopiero w zwigzku z nasileniem sie wymiotéw i Slinienia.

Przy przyjeciu stan ogblny dziecka byt sredni z powodu znacznego
ostabienia. Stwierdzono cechy fenotypowe zespotu Downa, ponadto
niedob6r masy ciata (ponizej 3. centyla) oraz wzrostu (ponizej 3. cen-
tyla), podsychajace $luzéwki, blados¢ i zmniejszong elastycznosé sko-
ry, cichy szmer skurczowy nad sercem, ostuchowo cechy zapalenia
oskrzeli. W badaniach laboratoryjnych wykazano podwyzszong war-
tos¢ OB i stezenia CRP, miernego stopnia niedokrwistos¢ niedobarw-
liwa i acetonurie. W pierwszych dniach hospitalizacji kilkukrotnie wy-
stapity wymioty i Slinienie sie, a objawy ustapity w dniu, w ktérym
dziewczynka podata, Ze przetkneta cos, co jej przeszkadzato.

W réznicowaniu brano pod uwage: wrodzone zwezenie przetyku,
refluks Zotadkowo-przetykowy i zapalenie przetyku, achalazje oraz
ucisk zewnetrzny na przetyk (wady naczyniowe w Srodpiersiu). Matka
zdecydowanie wykluczata mozliwosé oparzenia przetyku. W badaniu
UKG nie stwierdzono zmian. Badanie kontrastowe gérnego odcinka
przewodu pokarmowego wykazato: przetyk powyzej poziomu Thg po-
szerzony, z zaleganiem tresci pokarmowej; dolny odcinek przetyku
od wysokosci Thg do wpustu — na dtugosci ok. 5 cm — nitkowato zwe-
zony; zotadek i dwunastnica prawidtowe (ryc. 1.). W znieczuleniu ogél-
nym wykonano badanie endoskopowe, stwierdzajac: zywo zaczerwie-
niong btone Sluzowa gornej czesci przetyku, pokryta wtdknikiem,
na gtebokosci 23 cm od linii zebdéw koncentryczne zwezenie przetyku
niepozwalajace na przejscie endoskopu w dalszy odcinek. Z tej okolicy
pobrano wycinek do badania histopatologicznego, w ktérym stwier-

Ryc. 1. Obraz radiologiczny zwezenia
dolnej czesci przetyku u 12-letniej
dziewczynki

Fig. 1. Barium oesophagography of
distal oesophageal stenosis in
a 12-year-old girl
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dzono inflammatio chronica errosiva. Zastosowano diete
ptynna oraz dozylnie IPR Dziecko skierowano do dalszego
leczenia do Katedry i Kliniki Chirurgii Wad Rozwojowych
Dzieci i Traumatologii SAM w Slaskim Centrum Pediatrii
w Zabrzu. Podjeto tam prébe leczenia metoda rozszerza-
nia przetyku przy uzyciu balonu przetykowego. Pierwszy
zabieg przyniést pewna poprawe kliniczng — zmniejszyto
sie nasilenie dysfagii i poprawito sie taknienie. Zaplano-
wano kontynuacje leczenia.

Oméwienie

Przebieg choroby u opisywanego dziecka zastuguje
na uwage ze wzgledu na pdzne rozpoznanie zwezenia
przetyku mimo kilkuletniego wystepowania niepokoja-
cych objawéw. Najpewniej zasadnicze znacznie miato tu
op6znienie rozwoju umystowego zwigzane z zespotem
Downa, z powodu ktérego dziewczynka nie potrafita opi-
sac dolegliwosci i zasygnalizowac ich matce. Z drugiej
jednak strony, troskliwa matka wnikliwie obserwujaca
swoje dziecko dostrzegta wiele objawow i relacjonowata
je lekarzowi rodzinnemu. Musi wiec budzi¢ zdziwienie
fakt, ze dziecka nie skierowano wczeéniej na badania
diagnostyczne. Przypisywanie jakimkolwiek objawom tta
psychoemocjonalnego jest bowiem mozliwe dopiero
po wykluczeniu przyczyn organicznych, czego w przypad-
ku opisywanej dziewczynki nie wykonano. Przebieg cho-
roby moégtby przemawia¢ za nabytym charakterem zwe-
zenia, objawy narastaty bowiem stopniowo od wielu lat
ze szczegblnym nasileniem w ciggu 3 mies. poprzedzaja-
cych hospitalizacje. Obraz makro- i mikroskopowy btony
Sluzowej gornej czesci przetyku wskazywat na przewle-
kty stan zapalny spowodowany byé moze refluksem Zo-
tadkowo-przetykowym wystepujacym przez dtugi czas.
Obecnos¢ refluksu sugerowat ultrasonografista badajacy
jame brzuszna dziecka 4 lata wczesniej. Nie mozna jed-
nak réwniez wykluczy¢ mozliwosci, ze przewlekty stan
zapalny btony sluzowej nad gérnym poziomem zwezenia
byt spowodowany dtugotrwatym zaleganiem nad zweze-
niem tresci pokarmowej. Nalezy podkresli¢, ze zwezenia
przetyku zwiazane z GERD opisywane s3 u dzieci bardzo
rzadko. Omawiajac na podstawie doswiadczen wiasnych
i cytujac liczne prace dotyczace odlegtych skutkéw GERD
u dzieci i mtodziezy, Jakubczyk i wsp. nie wymieniaja ani
jednego takiego przypadku, mimo Ze nie u wszystkich
pacjentéw leczenie byto w petni skuteczne [9]. Przebieg
choroby nie pozwala réwniez wykluczyé mozliwosci wro-
dzonego charakteru zwezenia przetyku u opisywanej pa-
cjentki, gdyz tego rodzaju zwezenia wystepuja ze zwiek-
szong czestoscig u dzieci z wadami chromosomalnymi.
Wywiad cigzowo-porodowy moze sugerowac istnienie
wad wrodzonych réwniez u ptodéw z dwu cigz poprze-
dzajacych urodzenie przez matke dziecka z zespotem Do-
wna. Wiek, w ktérym rozpoznano chorobe, nie wyklucza
mozliwosci jej wrodzonego charakteru. W pismiennic-
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twie istnieja opisy pacjentéw, u ktérych wrodzone zwe-
zenie przetyku rozpoznano w wieku dorostym. Katzka
i wsp. opisali pieciu takich pacjentéw w wieku od 19
do 46 lat [8]. U wszystkich charakterystycznym objawem
byta dysfagia, a zwezenie obejmowato gorny, srodkowy
lub dystalny odcinek przetyku. Zdaniem autoréw, szcze-
gblnie charakterystyczng cecha wrodzonego zwezenia
przetyku sg widoczne na zdjeciach radiologicznych — wy-
konywanych metoda podwoéjnego kontrastu — pierscie-
niowate wciecia Scian zwezonego odcinka przetyku. Od-
cinek zwezony moze miec jednak réwniez regularne ob-
rysy [9] i takie uwidoczniono na zdjeciu RTG u opisywa-
nej dziewczynki.

Leczenie moze obejmowac zaréwno postepowanie
operacyjne, jak i techniki mato inwazyjne, np. endoskopo-
we (mechaniczne lub pneumatyczne) poszerzanie zwe-
zeh. W zaleznosci od wskazan zabiegi endoskopowe mo-
ga by¢ postepowaniem wytacznym lub tez moga by¢ sko-
jarzone z zabiegiem antyrefluksowym [10]. Leczenie opi-
sywanej dziewczynki rozpoczeto rowniez od endoskopo-
wego rozszerzania przetyku. Skutecznos¢ zabiegéw i ich
trwaty efekt bedzie mozna oceni¢ po kilku kolejnych za-
biegach, ktére zaplanowano. Réwniez etiologie zwezenia
bedzie mozna wyjasni¢ po uzyskaniu technicznych mozli-
wosci wykonania badania endoskopowego z pobraniem
wycinkéw sluzéwki zwezonej czesci przetyku do oceny hi-
stopatologiczne;.
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