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Laryngomalaci dren medfodd anatomisk missbildningilarynx.
Det ir en ovanlig sjukdom med ungefir dubbelt s manga drab-
bade pojkar som flickor [1, 2].

Det karakteristiska symtomet &r inspiratorisk stridor, vilket
brukar upptréda under barnets forsta levnadsmanader. Ofta
okar de stridordsa besviren vid anstringning, grat, amning el-
ler luftviagsinfektioner. Vanligtvis stegras symtomen under ett
par ménader, for att sedan férsvinna helt vid tva till tre &rs &lder
[3]. Diagnosen stills kliniskt, och i de allra flesta fall beh6vs en-
dast lugnande besked till férdldrarna.

Hos vissa barn blir dock besviren sa svara att andning och
matintag paverkas, och i dessa fall kan kirurgi eller annan be-
handling bli nédvandig. Risk finns annars att barnets psykomo-
toriska utveckling himmas, och svara féljdtillstind som cor
pulmonale och hjirtsvikt kan uppsta. Dessa barn behandlades
tidigare ofta med trakeostomi tills symtomen vuxit bort [4, 5].
Dock leder trakeostomi till en férsvarad motorisk och spraklig
utveckling med stor psykosocial paverkan pa familjelivet samt,
inte minst, en signifikant morbiditetsokning och till och med
mortalitet [6-8].

En ny operationsmetod, sa kallad supraglottoplastik, har ut-
vecklats. Denna operationsmetod ger vanligen en god forbatt-
ring av barnens symtom [2, 3, 9-14]. De senaste fem &ren har 18
patienter opererats pd ONH-kliniken pa Karolinska Universi-
tetssjukhuset, Solna. Hir presenteras patientgruppen och re-
sultaten av dessa operationer.

ETIOLOGI

En séker etiologi till de anatomiska fordndringarnailarynx har
annu inte identifierats. Ddremot finns en hel del teorier. Flera
forfattare foreslar att en omognad i larynxbrosken skulle kun-
na forklara den extra medgivlighet som finns i de vivnader som
omger larynxingéngen. Detta har ej kunnat pavisas i de histolo-
giska undersokningar som gjorts [9].

En annan teori bygger pa att en neuromuskulidr omognad le-
der till faryngeal och supraglottisk hypotoni och ddarmed kol-
laps av dessa strukturer vid inspiration [3, 15]. Denna hypotes
stirks av att ménga av dessa patienter samtidigt lider av neuro-
logiska storningar som central apné, neuromuskuléra sjukdo-
mar, hypotoni m m. Underburna barn ar dock ej 6verrepresen-
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terade med diagnosen laryngomalaci, vilket talar emot denna
teori som enda orsak.

Det finns dven forfattare som spekulerar i att gastroesofageal
reflux (GERD) bidrar till laryngomalaci [3, 10, 16, 17]. Teorin ar
att kronisk inflammation, orsakad av magsyrareflux, ger 6de-
mat6sa och uppmjukade viavnader, som kan dras in i larynxin-
gangen under inandning. Andra misstinker att det snarast &r
det 6kade intratorakala trycket, som krévs vid inandning vid la-
ryngomalaci, som ger upphov till GERD [1, 15].

Sammanfattningsvis finns det sdledes manga teorier, men
dnnu ir inte hela sanningen om orsaken till uppkomsten av la-
ryngomalaci kind.

SYMTOM - UTREDNING

De flesta patienter upptéicks redan under spadbarnsperioden,
pa BB, neonatalavdelning eller da de s6ker ldkare pa grund av
ljudlig andning. Ofta har de &ven matningsproblem. De vanli-
gaste symtomen &r inspiratorisk stridor, apnéer, matningssva-
righeter, forsdmrad tillvaxt (failure to thrive) och att bade and-
ningsproblem och matningsproblem férvérras i ssmband med
infektioner eller aktivitet (Faktal) [3, 5,15].

Det viktigaste i den initiala kontakten ar att bedoma symto-
mens svarighetsgrad. Ar besvéren av ringa art, med diskret in-
spiratorisk stridor endast i samband med 6vre luftvigsinfektio-
ner, kan detrickamedklinisk uppféljning av patienten pabarn-
avardscentral (BVC) eller vardcentral. Det ror sig trots allt om
ett sjukdomstillstand som i de flesta fall spontant gariregress i
samband med att barnet vixer upp. Dock ar det viktigt med bra
kommunikation mellan enheterna sa att barnet snabbt kan tas
om hand om besviren tilltar.

Om besvéren dr mer uttalade med inspiratorisk stridor under
storre delen av dagen, med indragningar, cyanos och desatura-
tioner med eller utan matningsbesvir, bor barnet remitteras till
en ONH-klinik. Dér utreds det i forsta hand med fiberskopi i va-
ket tillstand (Fakta 2). Man bor ocksa misstinka reflux och over-
viga pH-métning med tanke pé den starka associationen med
GERD. Da barnen ofta har associerade sjukdomstillstand bor
omhindertagandet ske i samarbete med pediatrisk expertis.

- _______________________________________________|
ESAMMANFATTAT

Laryngomalaci ar den vanli-
gaste orsaken till stridor hos
spadbarn. Sjukdomen &r of-
tast 6vergdende i samband
med larynx tillvaxt.

Vid mattliga till svara besvar
ska barnet undersdkas av en
ONH-specialist. Anamnes och  sjukdomar &r resultatet av
vakenfiberskopi ger diagno- operationen svarare att forut-
sen. se.

Operationen dr okomplicerad
och ger goda resultat. Dock
bor de fa fall som gar till ope-
ration hdnvisas till kliniker
med erfarenhet pa omra-

det.

Vid samtidiga neurologiska
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B FAKTA 1

Symtom och klinik

e Inspiratorisk stridor e Apnéer

e Dyspné med juguldra in- ¢ Matningssvarigheter
dragningar e Forsamrad viktuppgang

e Cyanos (failure to thrive)

® Desaturation e GERD

Somnregistrering (polysomnografi) kan vara indicerat hos
barn med frekventa apnéer nattetid for att kartligga eventuell
dysfunktion av den centrala andningsregleringen. Vid beslut
om operativ atgird bor en panendoskopi utféras i ssmma seans
som operationen for att utesluta annan eller ytterligare patolo-
gi som orsak till barnets symtom.

BEHANDLING

Det ar framfor allt tre anatomiska omraden i larynx som kan
vara paverkade vid laryngomalaci [2]. Epiglottis har manga
ganger ett avvikande utseende. Den r ofta omegaformad, kort
och bakatlutad pa grund av korta plicae aryepiglotticae, vilket
gor att den sugs in mot larynxingdngen under inandning. Ett
overskott av 6dematds slemhinna i aryregionen kan ocksa su-
gas in och blockera ingangen (Figur 1, 2).

Ideallra flestafall kravs ingen operativ atgird om symtomen
r sa ringa att man kan férvinta sig att tillvixten i larynx for-
bittrar tillstandet. For dessa barn réicker oftast information till
fordldrarna om sjukdomens naturliga férlopp samt mojlighet
till ny kontakt om det skulle behovas.

Idefall dir barnet har mattlig stridor men éter och vixer som
det skakan man provaattlatabarnetsovapasidanistélletfor pa
rygg och girna med nagot hojd huvudinda, vilket brukar mins-
ka andningsbesvéren. Ytterst fa av dessa barn behéver f6ljas
systematiskt.

Vid uttalade symtom krévs ofta kirurgisk atgird. Ingreppet
kallas supraglottoplastik och innebar att man under narkos de-
lar de korta plicae aryepiglotticae. Vid behov kan man &ven be-
ho6va avldgsna verskott avslemhinna fran aryregionen, avlags-

- _____________________________________________________|
B FAKTA 2

Utredningstrappa

o Vid ldttare besvdir
Lugnande besked efter fiberskopisk diagnos
Eventuellt uppféljning via BVC

e Vid mer uttalade besvir med stridor och indragningar/
matningsbesvdr
Remittera till ONH-klinik fér fiberskopi
Eventuellt pH-métning
Eventuellt polysomnografi
Uppfdlining pd ONH-klinik med eventuell operation

e Vid svdra besvir
Remittera till ONH-klinik fér fiberskopi och eventuell dvrig
utredning (se ovan)
Eventuellt operation
I mycket svara fall alternativt kombinerade besvar eventuellt
trakeostomi

na viavnad fran epiglottiskanterna for att fa 6kad stabilitet (s&
kallad epiglottoplastik) samt dela ligamentum pharyngo-
epiglotticum (Figur 3).

PATIENTMATERIAL OCH RESULTAT
P& 6ron-, nés- och halskliniken, Karolinska Universitetssjuk-
huset Solna, har 18 patienter opererats med denna teknik mel-
lan maj 1998 och september 2003. Av dessa var 13 pojkar och 5
flickor. Fyra av 18 barn foddes prematurt. Medianéldern vid
operation var 2,1 manader (medel 4,3; min 0,4; max 23,4 mana-
der). Tio barn hade dven andra sjukdomstillstand (Fakta 3). Ett
barn exkluderades ur serien dd det samtidigt behandlades for
en lymfatisk missbildning som fortriangde larynx och dér det
var svart att avgora vilken behandling som givit den férbéttrade
andningen.

Allabarnen genomgick endoskopiavévre ochnedre luftvigar
isamma seans som operationen for att utesluta annan orsak till
stridor eller samexisterande sjukdomar. Dérefter utférdes de

Figur 1. Preoperativ bild ddr man hos barnet
kan notera ett bakatlutat, omegaformat epi-
glottis (1) med korta plicae aryepiglotticae (2)
som skymmer ingangen till luftstrupen vid in-
spirium. Hos detta barn ar slemhinnan dver
arybrosken (3) inte 6dematds.

preoperativt.
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Figur 2. Samma barn vid exspirium

Figur 3. Samma barn postoperativt med en
normalstdlld epiglottis och med en god insyn
mot stdambandsplanet efter det att man klippt
de korta plicae aryepiglotticae.
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HFAKTA 3

Andra sjukdomar hos de opererade barnen

1. Fallots tetrad

2. Migrationsstdrning, epilepsi, mikrognati

3. Vanstersidig stambandspares

4. Gomspalt, bronkopulmonell dysplasi, generell

utvecklingsstdrning

5 Skolios

6. Alagilles syndrom

7.Crouzons syndrom

8. Pierre Robins syndrom, gomspalt

9. Fragiles x-syndrom, makroglossi, mental retarda-
tion

10. Lymfatisk kdrlmissbildning

resektioner (se beskrivning ovan) som ansags nédviandiga for
varje enskilt barns anatomiska férandringar, vanligen endast
delning av plicae aryepiglotticae.

Efter avslutad operation och anestesi kunde barnen extube-
ras pa operationssalen for att darefter vardas pa barnintensiv-
vardsavdelning. Vid behov anvindes nasal kontinuerlig 6ver-
trycksandning (CPAP), extra syrgas, intravendsa steroider, in-
halation av adrenalinanaloger och sekretsugningar. Vardtiden
pabarnintensiven var i allménhet kortare 4n ett dygn.

Tva barn fick, troligtvis pa grund av postoperativ svullnad,
initialt 6kade besvir med stridor och matning. Ovriga kompli-
kationer som rapporterats avandra forfattare ar per- och post-
operativa blodningar, stenosering samt granulationsbildning i
larynx [10, 17]. Bland de 18 barn som opererats i denna studie
har inga av dessa komplikationer intréffat.

Uppf6ljning pa mottagningen med klinisk kontroll och endo-
skopisk undersokning av larynx genomférdes efter 6 veckor.
Avvikelse fran denna planering kunde ske beroende pa barnens
hemkommun och klinik. Medianvirdet till korttidsuppfolj-
ningen var 6,1 veckor (medelvérdet 11; max 46; min 1,6 veckor).

Sexton av de 17 patienterna blev postoperativt klart forbatt-
radeisin andning (Tabell I). Det barn som hade fortsattabesvar
hade dven Crouzons syndrom och fick sedermera trakeo-
stomeras i samband med ett rekonstruktivt plastikkirurgiskt
ingrepp. Dock forbéttrades barnets matningsproblem om &n
langsamt efter larynxoperationen, som foregick trakeostomin.

Tiobarnhadefortsattlittabesviravsinlaryngomalaci, fram-
for allt andningsbiljud i samband med 6vre luftvigsinfektioner.
Av dessa barn har sex dven andra sjukdomar av neurologisk art
eller tillstdnd som paverkar luftvigarna. Ingen patient krévde
nagon reoperation.

Sex av de 13 patienter som preoperativt hade problem med
matintag och viktuppgang blev helt aterstillda postoperativt.
Avdetre som hade fortsatta svarabesvir fick en sedermera gas-
trostomi (Fakta 3, nr 7), en krivde ldngre tids sondmatning
(Fakta 3, nr 8) och en kunde bara dta flytande kost (Fakta 3, nr
4).

DISKUSSION

Under en tioarsperiod har supraglottoplastik varit den domine-
rande operativa behandlingsmetoden vid laryngomalaci. His-
toriskt sett har man anvént sig av trakeostomi i vintan pa att
symtomen skavixabort[4,5]. Hos vissabarn med andra neuro-
logiska sjukdomar samtidigt med laryngomalaci kan detta fort-
farande vara det endaalternativet som hjilper. I var studie hade
det enda barnet som ej blev helt hjilpt av operationen dven
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TABELL I. Korttidsresultat.

Korttidsuppfoljning

n=17
Preoperativt Inga  Latta Totalt,
n=17 (procent)
Stridor 17 6 10 94
Indragningar 13 8 4 92
Desaturationer 10 5 4 90
Cyanos 7 5 2 100
Apnéer 6 1 4 83
Matningsbesvar 13 6 4 69
GERD 5 3 1 80
Tillvaxthamning 11 5 3 73

Crouzons syndrom, vilket troligen haft stor betydelse for ut-
gangen. Man kan &ven se att de andra sex barnen med utveck-
lingsstorningar (Fakta 3, nr 3, 6,7 och 10 exkluderade,) hade ett
svarare postoperativt férlopp én de i 6vrigt friska barnen. Lik-
nande erfarenheter har man haftitidigare studier dér man sett
att barn med samtidiga neurologiska sjukdomar ofta har ett
sdmre resultat efter kirurgi [3]. Detta ger tyngd at teorin att det
inte bara dr en anatomisk féorandring utan att det neuromusku-
ldra samspeletilarynx dr avgérande och dirmed paverkar moj-
ligheten till optimal effekt av kirurgisk korrektion. Detta ar na-
got man bor vara medveten om och beakta nir man planerar
barn for operation och informerar férialdrarna. Trots det kan
barn med svara utvecklingsstorningar vara de som vinner mest
pakirurgi med tanke pa 6vriga belastande faktorer.

Stor andel lyckade operationer

Idettamaterial var andelen lyckade fall 94 procent (16/17), med
35 procent (6/17) helt symtomfria (Tabell ). Resultaten &r jam-
férbaramed dem i andranyligen publicerade studier, diar ande-
len lyckade operationer varierat mellan 74 och 100 procent,
med symtombefrielse i 50-90 procent av fallen [2, 3, 9-14]. Att
andelen helt symtomfria dr relativt sett mindre i detta material
beror med all sannolikhet pa uppfdljningstiden (endast kort-
tidsuppfoljning redovisad hir) samt att andelen barn med an-
drasvara sjukdomar &r storre. Antalet patienter ar litet, liksom
i de flesta studier av denna sjukdom, varfér sma skillnader i
gruppsammansittningen kan ge stort utslag.

Allaoperationeridenna studie dr utférda med hjilp av mikro-
instrument, en metod som de senaste aren har atervunnit sin
plats framf6r operation med koldioxidlaser. Riskerna med ope-
rationen ar per- och postoperativablodningar, granulationsvav-
nadilarynx med efterféljande stenosering, sviljningsbesvér och
rostfériandringar [10, 17]. Genom anvindning av koldioxidlaser
hoppades man kunna minska dessa komplikationer. Dock har
man sett en risk fér granulombildning och 6kade svaljningssva-
righeter vid for kraftig forangning av vivnad.

I denna studie sags ett fall av 6vergaende forvirrad stridor
postoperativt samt ett fall av 6vergaende 6kade sviljningssva-
righeter, vilket ar jimforbart med biverkningsfrekvenseniand-
rastudier. Behandling med CPAP postoperativt har storaforde-
lar. Barnen kan extuberas omedelbart och skdtas och matas di-
rekt efter operation. Man far troligen 4&ven en minskad postope-
rativ svullnad i larynx av det 6kade luftflodet och genom avsak-
nad av en endotrakealtub i larynxingangen.

B Potentiella bindningar eller jévsforhdllanden: Inga uppgivna.
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