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Tunntarmen hos barn med korta tarmens syndrom genomgar
en adaptationsprocess som medfor tarmdilatation med for-
simrad tarmmotorik och bakteriell 6vervixt. Den forkortade
och dilaterade tarmen kan korrigeras med olika kirurgiska tek-
niker. Vi vill med denna fallbeskrivning dela med oss av erfa-
renheterna fran vart forsta patientfall dar vi anvént oss av en
relativt ny, enkel kirurgisk teknik, serial transverse enteroplas-
ty (STEP).

Patienten, en flicka, féddes med jejunalatresi, vilket innebar
att hon endast hade 35 ¢cm vidgad jejunum och halva kolon.
Hon tolererade dirfor endast sm& méngder enteralt och var
helt beroende av parenteral nutrition for adekvat energitillfor-
sel. Vid nio manaders alder hade hon leverpaverkan och dalig
viktutveckling och genomgick tarmférsndvande och tarmfor-
lingande operation med STEP-teknik. Levervirdena normali-
serades efter fyra manader. Atta manader efter STEP-opera-
tionen ir den enterala tillforseln 85 procent av den totala kalo-
ritillférseln. STEP-tekniken kan vara en lamplig metod for att
ge patienter med kort tarm forutsittning for adekvat enteral
nutrition och tillvéxt.

BAKGRUND

Sviktande tarmfunktion eller tarmsvikt &r ett tillstind som hos
barn karakteriseras av oférméga att tillgodogora sig tillrickligt
med enteral nutrition for normal tillvixt och utveckling [1].
Tarmsvikt kan uppsta darfor att tarmen ar kort, ofta benimnt
korta tarmens syndrom. Vanliga orsaker till detta &r medfédda
tillstand som tunntarmsatresi, gastroschis och malrotation
med volvulus. En kort tarm kan ocksa vara ett resttillstand ef-
ter nekrotiserande enterokolit, Crohns sjukdom eller buktrau-
ma [2]. Tarmsvikt kan d4ven bero pa en motilitetsstérning som
vid kronisk pseudoobstruktion. For 40 ar sedan, fore introduk-
tionen av parenteral nutrition, dog dessa barn av undernaring
[3,4].

Tunntarmen hos patienter med kort tarm genomgar en
adaptationsprocess som inkluderar hyperplasi av mukosan,
vilket 6kar den totala absorptionsytan av mukosan. Adapta-
tionsprocessen medfor oftast tarmdilatation med férsdmrad
tarmmotorik och bakteriell 6vervixt, vilket leder till forsam-
rad absorption [5]. Parenteral nutrition mojliggér full nutri-
tion under tiden som tarmen genomgar adaptation och tillvéxt.

Barn med korta tarmens syndrom har huvudsakligen tva
problem, ndmligen otillricklig tarmlingd och uttalad tarmdi-
latation. Dessa problem kan i utvalda fall delvis korrigeras med
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olika kirurgiska tekniker. Den hittills mest anvénda tekniken
har beskrivits av Bianchi [6]. Med Bianchis teknik kan tarmens
langd dubbleras och dess diameter halveras. Denna metod &r
dock tekniskt svar att tillimpa och kan skada den mesenteriel-
lablodtillférseln, och den lampar sig bést for symmetriskt dila-
terad tarm. I en del fall ddr man har anvént sig av Bianchis
teknik har tarmen dilaterats efter en viss tid, och patienterna
har aterigen fatt problem med bakteriell 6vervixt och dysmoti-
litet.

STEP ir en ny kirurgisk teknik som forst beskrevs 2003 av
Kim och medarbetare i Boston [7]. Tekniken innebér att kirur-
gen med en endo- GIA-suturmaskin applicerar klammerrader
transversellt 6ver den dilaterade tarmen, alternerande mellan
sidorna sa att det skapas ett sicksackformat lumen. Resultatet
blir en ldngre och smalare tarm. Suturmaskinen placeras vin-
kelridtt mot tarmens ldngdaxel, sa att varje klammerrad appli-
ceras parallellt med den mesenteriella blodférsérjningen (Fi-
gur 1). STEP-proceduren ir tekniskt enkel, tarmens 6ppnas
inte och den mesenteriella blodtillférseln dventyras inte.

Syftet med denna fallpresentation &r att beskriva var erfa-
renhet av denna teknik vid behandling av ett barn med korta
tarmens syndrom pa grund av jejunalatresi.

FALLBESKRIVNING

Patienten ir en flicka f6dd prematurt efter 34 graviditetsveck-
or. Intrauterint ultraljud i vecka 32 hade visat vidgade tarmar.
Efter forlossningen hade flickan gronaktiga krikningar och
uppspéand buk. Akut bukéversikt pa hemorten visade vidgade
tunntarmar. Flickan 6verfordes till barnkirurgisk klinik for
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ESAMMANFATTAT

Seriell transversell entero-
plastik (STEP) &r en ny tarm-
forlangande och tarmforsné-
vande teknik beskriven av ki-
rurger i Boston 2003.

utveckling och leverpaverkan.
Atta manader postoperativt ar
den enterala kaloritillférseln
85 procent av den totala kalo-
ritillférseln och levervardena

Tekniken &r relativt enkel och
innebar att kirurgen skapar ett
sicksackformat lumen, genom
att applicera klammerrader
transversellt 6ver den dilate-
rade och forkortade tarmen.
Erfarenheten av STEP-tekni-
ken dr fortfarande begransad
internationellt sett men sar-
skilt i Sverige.

Var forsta erfarenhet av STEP
gjordes vid operation av ett
barn med korta tarmens syn-
drom pa grund av jejunalatre-
si. Fore STEP-operationen var
hon helt beroende av parente-
ral nutrition, hade dalig vikt-

normaliserade.

Resultatet bekraftar tidigare
rapporter, som visar att STEP
aren teknik som i selekterade
fall forbattrar den enterala nu-
tritionen och tillvaxten hos
patienter med korta tarmens
syndrom.

Vi vill betona vikten av att rap-
portera till internationella
STEP-registret, for att vi med
samlade erfarenheter ska
kunna selektera lampliga pa-
tienter, bestamma optimal
tidpunkt for operationen och
bedéma langtidsresultaten av
denna teknik.
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Figur 1. Endo-GIA-suturmaskinen appliceras transversellt dver den di-
laterade tarmen, alternerande mellan sidorna sa att det skapas ett
sicksackformat lumen. Varje klammerrad appliceras parallellt med
den mesenteriella blodférsérjningen.

operation vid tva dagars alder. Vid operationen fann man jeju-
nalatresi med 35 cm vidgad kvarvarande jejunum. Ileum, ileo-
cekalvalveln och halva kolon saknades. Det forelag en stor
lumenskillnad mellan jejunum och kolon, och man lade darfor
upp jejunum och kolon som en dubbelpipig stomi.

Da flickan var fem manader gjordes en stominedlaggning;
hon végde da 4,2 kg. Hon hade preoperativt stora stomiforlus-
ter, trots mycket begrinsad enteral tillforsel, och forsorjdes
huvudsakligen parenteralt. Efter tva veckor reopererades
flickan pa grund av ileus, och man lade upp en ny dubbelpipig
stomi. Jejunum var vid operationen vidgad till som mest 6,5
cm, och lingden miéttes nu till 57 cm. Vid atta manaders alder
vigde flickan 5 770 gram (-4 SD). Hon hade fortsatta stomifor-
luster varierande mellan 300 och 400 ml/dygn, trots omepra-
zol intravendst och enteral tillférsel begridnsad till sma
méangder (15 ml x 4). Dessutom hade hon stigande levervérden,
och vi beslutade dirfor att gora en stominedlaggning i kombi-
nation med STEP pa den dilaterade proximala tarmen da hon
var nio manader gammal. Preoperativt leverstatus visade P-
bilirubin 242 pmol/1, dirav konjugerat 185 pmol/l, P-ALAT 3,4
pkat/1, P-ASAT 6,6 pkat/l, P-albumin 24 g/l och P-glutamyl-
transferas 1,36 pkat/1.

Fore STEP-operationen vigde flickan 6 kg. Vid operationen
maétte vi jejunumslyngan till cirka 55 cm. Den proximala hilften
var 2 cm vid, och distalt var jejunum mer dn 4 cm vid. Vi anvén-
de endo-GIA-suturklammermaskin med 30 mm magasin och
3,5 mm klamrar. Vi satte sammanlagt sju klammerrader i
sicksack i proximal riktning, sa att tarmlumen blev 2 cm. Har-
efter syddes en anastomos mellan jejunum och colon transver-
sum (Figur 2).

Hamtade sig snabbt

Postoperativt hade flickan initialt frekventa grona krakningar
som minskade efter fem dagar. Hon hade frekventa avféringar
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Figur 2. STEP-tekniken resulterar i en sicksackformad, langre och
smalare tarm.

fran tredje postoperativa dygnet. Tio dagar postoperativt
Okade krikningarna och avféringarna upphorde. Kolonront-
gen visade misstankt anastomostringsel. Vi reopererade flick-
an och evakuerade ett plommonstort hematom, som kompri-
merade anastomosomradet. Flickan himtade sig snabbt efter
reoperationen, och tre dagar efter hematomtémningen ater-
upptogs enteral tillférsel med 5 ml Pregestimil var fjarde tim-
me, med langsam upptrappning till 50 procent av det totala ka-
loribehovet de foljande tre manaderna. Vid 12 manaders alder
hade flickans vikt och lingd 6kat fran -4 SD till -3 SD respekti-
ve fran -5 till -3,5 SD. Blodprov visade regress av ikterus och le-
verpaverkan med P-bilirubin 12 umol/1, P-ASAT 1,12 ukat/1 och
P-ALAT 1,32 pkat. Avforingarna hade en fastare konsistens och
forekom endast 1-2 ganger/dygn. I ett forsok att stimulera tar-
madaptationen pabérjades daglig behandling med subkutan
injektion av tillvixthormon (GH). Fyra manader efter STEP-
operationen var den enterala tillférseln uppe i 65 procent av
den totala tillférseln.

Pa grund av problem med den centrala venkatetern (CVK)
forsokte vi att helt avveckla den parenterala tillférseln och 6ka
den enterala. Detta ledde till problem med krikningar och da-
lig viktuppgang, och en ny CVK anlades darfor efter sex veckors
fors6k med full enteral nutrition. Efter att flickans vikt blivit
aterstélld och hon fortsatt att viixa bra, provade vi ater att av-
veckla den parenterala nutritionen. Denna gang lyckades det
béttre, och vid 17 ménaders alder fick hon 85 procent av sitt ni-
ringsbehov som mat och dryck via munnen och 15 procent i
form av parenteral nutrition varannan kvall.

Under hela vardtiden har flickans psykomotoriska utveck-
ling varit aldersadekvat, och hon lirde sig ga under sjukhusti-
den vid 13 manaders alder. Hon gar nu pa ojimn mark, klttrar
pamdbler och dr nyfiken och aktiv.

DISKUSSION

Patienter med korta tarmens syndrom och langvarig parente-
ral nutrition drabbas forr eller senare av komplikationer i form
av aterkommande sepsisepisoder och leversvikt. Den bista te-
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rapin mot dessa komplikationer ar att 6ka den enterala tillfor-
seln och minska den parenterala nutritionen. Var patient hade
stora stomifléden trots minimal enteral tillférsel och omepra-
zol intravendst, och det gick inte att 6ka den enterala nutritio-
nen. Hon visade tecken pa leverpaverkan och hade en mycket
dalig tillvaxt. Om vi enbart hade valt att gora en anastomos
mellan den korta och vida jejunumslyngan och den smalare co-
lon transversum hade vi riskerat att fa problem med dysmoti-
litet och funktionell obstruktion, vilket intraffade efter stomi-
nedliaggningen da hon var fem manader gammal.

I motsats till Bianchis teknik for tarmforldngning &r STEP-
proceduren tekniskt enkel och mindre riskabel f6r den mesen-
teriella blodtillforseln. Bianchitekniken forutsitter att tarmen
ir symmetriskt dilaterad, vilket den inte var hos denna patient.
STEP-tekniken kréver att tarmen 4r minst 4 cm i diameter.
Minskningen av tarmens diameter med STEP-tekniken &r be-
roende av tarmens utseende och kan anpassas av kirurgen.
Teoretiskt kan tarmldngden mer dn dubbleras med tekniken,
som med férdel kan anvéndas efter en Bianchioperation dar
tarmen har redilaterats [7]. Kombinationen av dessa tva tekni-
ker kan resultera i att tarmen bli 3-4 ganger ldngre, beroende
pagraden avtarmdilatation. Férdelen med STEP, om man jam-
for med traditionell forsndvande enteroplastik, ar att den inte
resulterarien forlust avtarmens absorptionsyta, och den sick-
sackformade tarmen ger en 6kad tarmléngd.

Inga postoperativa komplikationer

Ar 2006 publicerade Jaksics grupp resultaten av anvindning
av STEP-tekniken pa tio grisar. De fann att grisarna hade hogre
vikt och bittre kolhydrat- och fettupptag efter sex veckor &n
kontrollgruppen [8]. Ingen av de STEP-opererade grisarna ha-
de bakteriell 6vervixt. Hos fyra av fem kontrolldjur fanns
gramnegativ bakteriell Gvervixt i tunntarmen. Ar 2005 rap-
porterade samma grupp korttidsresultaten avbehandlingen av
de forsta fem patienterna som opererats med STEP-tekniken
[9]. Inga postoperativa komplikationer rapporterades. Den
genomsnittliga uppf6ljningstiden var 17 manader, och under
den tiden 6kade samtliga patienter i vikt. Tre patienter tolere-
rade 6kad enteral tillférsel. Bilirubinvirdena hos en patient
med uttalad kolestas normaliserades. En av patienterna med
gastroschis och jejunalatresi genomgick STEP vid primérope-
rationen under det forsta levnadsdygnet. Tarmen férlangdes
fran 22 cm till 51 cm hos denna patient. Det finns ytterligare en
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rapport fran Toronto dir man har anvint STEP-tekniken vid
priméroperation av proximal jejunalatresi [10]. Den proximala
dilaterade jejunumslyngan forldngdes fran 23,5 till 51,5 cm och
diametern minskades till 1,5 cm. Den totala tunntarmsliangden
var pafallande normal - 90 cm - och vid sju méanaders alder for-
sorjdes barnet fullstindigt enteralt. Troligen skulle man upp-
natt samma resultat med traditionell avsmalning (tapering)
och enteroplastik.

Utgangslaget for var patient var oroande, da hon endast hade
35 cmdilaterad jejunum och halva kolon kvar vid fodelsen. I ett
fall som detta kan man 6verviga att gora STEP vid den priméra
operationen [10]. Detta skulle kunna gora det mdjligt att tidi-
gare komma ifran parenteral nutrition. Efter STEP-operatio-
nen normaliserades levervirdena redan efter fyra ménader.
Atta manader efter STEP-operationen var den enterala kalori-
tillférseln 85 procent av flickans totala kaloritillférsel, och vi
har gott hopp om att STEP-tekniken tillsammans med den in-
testinala adaptationsprocessen ska hjilpa henne att klara sig
utan parenteral nutrition fére tva ars alder.

Lovande resultat
Nyligen kom det en rapport fran det internationella STEP-re-
gistret [11] ddr man sammanstéllt resultaten av behandlingen
av de forsta 38 patienterna. Resultaten &dr lovande, med signifi-
kant lingre tunntarm och 6kad enteral tolerans efter STEP och
fa komplikationer. Om man undantar de patienter som avled,
genomgick transplantation eller var nyfodda, sa har tio av 21
patienter blivit fria fran parenteral nutrition. Vi har rapporte-
rat vart forsta patientfall till detta internationella register.

Sammanfattningsvis férefaller STEP-tekniken vara en me-
tod somiselekterade fall kan ge patienter med kort tarm forut-
sittningar for adekvat enteral nutrition och tillvaxt. Det kravs
dock langtidsuppfoljningar for att kunna dra mer langtgaende
slutsatser. For detta krévs det att vi maste sla samman vara er-
farenheter av STEP bade nationellt och internationellt.

Sedan artikeln skrevs har patienten vid 21 méanaders alder
blivit fri fran parenteral nutrition.
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