KTTinik och vetenskap

fallbeskrivning

Vet doktorn hur
en barnrumpa
ser ut?

Sent upptackta anorektala
missbildningar hos barn

HUSSEIN NAII, avdelningslakare
LISELOTTE ZETTERLIND, barn-
sjukskéterska, ano- och urote-
rapeut

HELENE ENGSTRAND LILJA, med
dr, verlakare

KERSTIN LINDBLAD, barnsjuk-
skoterska, ano- och uroterapeut
ROLF CHRISTOFFERSON, docent,
Overlékare
rolf.christofferson@kbh.uu.se
samtliga barnkirurgiska klini-
ELISABET GUSTAFSON, dverla- ken, Akademiska sjukhuset,
kare Uppsala

Varje ar fods det ca 25 barn i Sverige med anorektala misshild-
ningar. Oftast upptécks dessa redan efter férlossningen. Om
foraldrarna anger ett avvikande utseende pa anus och dess
placering eller om spadbarnet utvecklar symtomgivande for-
stoppning bor detta vacka misstanke om anorektal missbild-
ning. Perineum bor da inspekteras och anorektum palperas.

Vidanorektalamissbildningar foreligger 6kad risk for miss-
bildningariandraorgan. Ju dldre barnet &r vid diagnos, desto
besvarligare blir dilatationernaav neoanus efter en anorekto-
plastik. Barn opererade for anorektala missbildningar har
Okad risk att utveckla férstoppningsbesvar eller avforings-
lackage. Darfor bor dessa barn foljas av ett multidisciplinért
team. Vi beskriver arbetet i vart team.

Patientfallen

Fall 1 ror en 5 manader gammal flicka fodd i fullgdngen tid.
Hon remitterades till var klinik pa grund av uttalad forstopp-
ning med krystavforing var tredje till var femte dag. Modern
hade flera ganger pdpekat pd BVC att andtarmsmynningen
inte sdg normal ut och att avforingen verkade komma fran va-
gina. Hon hade enbart fatt lugnande besked.

Vid undersdkning noterades analatresi med vestibular fis-
tel (fisteln mynnar innanfor bakre kommissuren men utan-
for hymen, Figur 1 D). Cirka 1 cm dorsalt om fisteln fanns en
tydlig grop pa platsen for den forvantade anus. Gropen om-
gavs av sfinktermuskulatur, som kontraherades nar huden pa
ena klinkan stimulerades med fingret (anokutana reflexen,
»anal wink«). Hjartekokardiografi visade formaksseptumde-
fekt, vilken kommer att kateterslutas i skol&ldern.

Flickan genomgick bakre sagittal anorektoplastik vid 6 ma-
naders alder. De postoperativa dilatationernaav neoanus med
Hegarstift (som kravs for att férhindra strikturering) blev yt-
terst besvérliga da hon protesterade kraftfullt pa skétbordet.
MR-undersokning av ryggen visade flera kotmissbildningar,
och flickan uppfyllde darmed kraven fér sk VACTERL-asso-
ciation [1]. Vid det senaste aterbesoket, vid 2 ars alder, madde
flickan bra. Hon féljde sin viktkurva pa -2 SD och hade spon-
tanavforingvar till varannan dag utan lackage under behand-
ling med 13 g makrogol dagligen och sorbitolklysma om avfo-

2380

A. Normal pojke B. Normal [icka

Uretramynning
&~ vaginalmynning

Normal anus Normal anus

C. Flicka med analektopi D. Flicka med vestibular [sikl

o\ Uretramynning
*77——— Vaginalmynning

— Vestibular Sl

Tydlig grop
med s [nkter-
muskulatur

Uretramynning
& ~———— Vaginalmynning

\ Ektopiskt

mynnande anus

E. Pojke med perineal [stel

/ Perineal [stel

Tydlig grop
med s [nkter-
muskulatur

Figur 1. Perineums utseende hos normal pojke, normal flicka, flicka
med analektopi, flicka med vestibular fistel och pojke med perineal
fistel. Vid analektopi ar anus ventraliserad, men den radiara stra-
kigheten i den perianala huden och den normala anokutana reflex-
envisar att anus ligger centraliserad i sfinktermuskulaturen. Den
vestibulara fisteln &r lattast att se om en kateter fors in i mynning-
en innanfér bakre kommissuren. Ofta ses en grop pa platsen for
den férvantade anus déar sfinktermuskulaturen finns. Vid perineal
fistel saknas den radiara strakigheten och fistelmynningen ar stel
och trang. Sfinktermuskulaturen aterfinns runt en oftast tydlig
grop mer dorsalt.

ringen uteblev ett dygn. Neoanus hade normalt utseende, nor-
malt sfinktertonus och var inte trang. Det fanns ingen avfo-
ring i ampullarecti.

Fall 2 ror en pojke, fodd i vecka 37 +2 dagar. Han ammades
helt och hade normalt avféringsmonster. Fran 4 manaders al-
der uppméarksammades uttalad forstoppning med som mest
14 dagar mellan avféringarna, buksmaérta, skrikighet och
krystavforing. Anus bedémdes som normal av barnlékare pa
akutmottagningen efter lavemangsbehandling. Pojken kom

|
msammanfattat

Av de 28 senaste barnen
med anorektala missbild-
ningar p& var klinik hade tolv
fistel till perineum, analmem-
bran eller fistel till vestibu-
lum vaginae. Av dem upp-
tacktes fem sent — upp till sju
manader efter fodelsen.

Tre av dessa fem hade uttala-
de forstoppningsbesvar med
krystbeteende, och féraldrar-
na hade papekat att anus
hade avvikande utseende.
Hos tva av barnen visade ut-
redning missbildningar i fler
organ.
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till var klinik pa remiss fran distriktsbarnlakare vid 7 mana-
ders alder med fragestéllningen analstenos.

Vi fann en analatresi med perineal fistel (Figur 1 E). 7 mm
bakom fistelmynningen, pa den forvantade platsen for anus,
s&gs en tydlig grop med sfinktermuskulatur. Hjartundersok-
ning var normal. Pojken genomgick en begransad sagittal
anorektoplastik vid 8 manaders alder. De postoperativa dila-
tationerna av neoanus med Hegarstift blev ett inferno for fa-
miljen eftersom pojken borjade skrika, slass och gréata redan
nar pappan (som oftast gjorde dem) kom hem. I samrad med
familjen beslutades om att gora dilatationerna i narkos en
gang i veckan. Familjen upplevde da en stor lattnad, och efter
nagon vecka kunde familjen ateruppta dilatationerna i hem-
met. MR visade multipla kotmissbildningar i halsryggen.
Dessutom noterades klumpfot pa vanster sida.

Vid det senaste aterbesoket, vid 1 &r och 9 ménaders alder,
hade pojken spontana avforingar fyra dagar i veckan under
behandlingen med 7 g laktulos dagligen och 60 ml sorbitol-
klysma med rektalsond om avfdéringen uteblev ett dygn. Inget
avforingslackage sdgs. Neoanus l&g ortotopt och hade god
sfinktermuskulatur, och det fanns ingen avforing i ampulla
recti. Viktenvar 11 kg (-1 SD).

Anorektala missbildningar

Eftersom anorektala missbildningar &r ovanliga (1/3500—
4000 levande fodda, ndgot vanligare bland pojkar &n bland
flickor) ar det fa lakare som traffar dem. Med anorektala miss-
bildningar menas avsaknad av anus pa dess normala plats [2].
Det ror sigom ett spektrum av missbildningar fran analektopi
(normal anus med normal sfinktermuskulatur, som mynnar
nagot mer ventralt 4n normalt) till komplicerade missbild-
ningar, ibland omfattande dven urinvéagarna (tex kloakmiss-
bildning). De flesta anorektala missbildningar upptéacks pa
forlossningsavdelningen d& barnmorskan inspekterar anus
och for in en mjuk kateter.

Vid anorektala missbildningar med fistel till perineum kan
det vara svarare att avgéra om éppningen ar normal. Det ar
darfor viktigt att taforaldrarna paallvar om de anger att anus
inte ser normal ut eller har avvikande placering, likasd om
barnet har forstoppning med krystningar vid tarmtdémning,
rektala blédningar eller slemhinneprolaps, vilket kan tala for
att 6ppningen ar trang och stel. Forsta steget blir da att in-
spektera perineum och palpera anus. Hos ett fullganget barn
kan anus oftast palperas med lillfingertoppen. Ar perineum
och anus inte sakert normala bor barnet remitteras till barn-
kirurg med kunskap om anorektala missbildningar.

Patienterna pa var klinik

Mellan september 2007 och augusti 2009 remitterades 28
barn med anorektala missbildningar till barnkirurgiska kli-
niken i Uppsala. Missbildningarna klassificeras [3] bla uti-
fran var eventuell fistel mynnar. Den &ldre klassificeringen
»hdga« och »laga« analatresier finns dock kvar eftersom hoga
atresier alltid far en avlastande stomi innan neoanus konstru-
eras, medan de laga ofta (men inte alltid) genomgar primar
anorektoplastik utan avlastande stomi.

Av de 28 barnen hade tio en fistel till perineum, ett barn ett
analmembran utan fistel och ett barn en fistel till vestibulum
vaginae. Av dessa tolv l1aga atresier, som alla kunde diagnosti-
seras genom klinisk undersokning, remitterades fem sent (vid
1, 2, 5, respektive 7 (tva barn) manaders alder). Denna forse-
ning innebar dels lidande for barnet, dels en viss misstro fran
foraldrarna gentemot sjukvarden, men framfor allt forsvara-
de barnets alder de dilatationer av neoanus som alltid maste
goras efter en anorektoplastik for att forhindra strikturering
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(patientfallen ovan). Sannolikt har den férsenade diagnosti-
ken [4] inte forsdmrat det funktionella resultatet, men pa-
tientgruppen ar for liten och uppféljningstiden for kort for att
beddma detta. Vianser det darfér viktigt att I1dakare som bedo-
mer barn ar bekanta med bade det normala utseendet hos
anus och utseendet vid anorektala missbildningar (Figur 1).

Tarm- och stomimottagningen for barn

Pé& tarm- och stomimottagningen arbetar vi i ett team kring
patienter med anorektala missbildningar, Hirschsprungs
sjukdom, ryggmargsbrack och forstoppningsbesvar som inte
svarat pa medicinsk behandling. Navet i verksamheten &r
mottagningen, med tva barnsjukskoterskor som &r utbildade
stomi-, tarm- och uroterapeuter. | teamet ingar dven barnkir-
urg, barnurolog, dietist, barnpsykolog och kurator.

Tillgangligheten ar god. Mottagningen ar bemannad man-
dag till fredag, och forutom en fast daglig telefontid kan med-
delanden lamnas pa telefonsvarare, som regelbundet lyssnas
av. Barnsjukskdterskorna har stor erfarenhet av barnkirur-
gisk vard och omvardnad. De driver ocksa egen verksamhet
med tarm- och uroterapi samt planerar ldkarmottagningar-
na. Vissa av barnen med anorektala missbildningar har aven
bladstomningsrubbningar. Med dubbelkompetens minimeras
logistiken runt barnet, och personalkontinuiteten fér famil-
jernablir hog. Ju mer besvar barnet har, desto tatare blir ater-
besoken. Ibland innebar ett besok att exempelvis forstopp-
ningsbehandling paborijas [5]. Barnsjukskoterskan kan utvar-
derabehandlingsresultatet och vid behov justera behandling-
en. Uppféljningen kan ske i formav ett nytt mottagningsbesok
eller per telefon.

Nar barnet narmar sig skolaldern kan det i vissa fall vara
vardefullt med tarmterapi, dvs barnet far lara sig att hitta de
muskler som anvéands vid tarmtémning. Tillsammans med
barnet tranas knip- och krystteknik samt rektal sensibilitet.
Under tarmterapin foljer varje anoterapeut sin patient efter-
som man arbetar néra barnet med 6vningar som kan uppfat-
tas som bade obehagliga och krankande, och samtal om ett
amne som ofta ar tabu efter bl6jaldern fors med ett rakt och
tydligt sprak. Vi ordnar aven &terkommande utbildningsda-
gar for familjer vars barn opererats for anorektal missbild-
ningeller Hirschsprungs sjukdom. Syftet &r att ge foérdldrarna
fordjupad kunskap om sitt barns sjukdom genom tex férelés-
ningar och att barn far traffa jamnariga med samma diagnos.
Dessa utbildningsdagar brukar vara uppskattade av familjer-
na och ge mojlighet till utbyte av bade erfarenheter och mejl-
adresser.

m Potentiella bindningar eller javsforhallanden: Inga uppgivna.
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