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Avsnitt i programmet:

Bakgrund

Primar utredning och behandling vid diagnos
Pa avdelningen

Operation med mini-PSARP

Operation med stomiupplaggning

Operation med PSARP

Operation med stominedlaggning
Uppfoljning

Nationellt uppfoljningsprogram

Sammanfattning

Detta vardprogram ar riktat till remittenter, avdelningspersonal, mottagningspersonal och
barnkirurger. Anvandningsomradet ar utredning, behandling och uppféljning av anorektala
missbildningar, aven kallat analatresi, hos barn och ungdomar.

Bakgrund

Anorektala missbildningar (ARM) upptrader hos ca 1/5000 nyfédda och ar nagot vanligare
hos pojkar. Orsaken ar inte kand men troligen multifaktoriell. ARM innebar att
andtarmsoppningen inte ar normalt utvecklad, eller helt saknas. Missbildningen involverar
dven backenbotten i olika grader beroende pa vilken typ av ARM som &r aktuell.

| de flesta fall upptacks missbildningen direkt efter forlossningen da man inte ser nagon
normal andtarmsoppning. Férekomst av analoppning ska rutinmassigt undersdkas perinatalt
av ansvarig barnmorska och dokumenteras i forlossningsjournalen.

Ibland kan ARM av typen perineal fistel (se klassifikation nedan) med stor 6ppning ga utan
diagnos och upptackas senare vid utredning for tex férstoppningsbesvar.

Associerade missbildningar till ARM kan finnas i hjarta, urinvagar, genitalia, kotpelare,
ryggmarg och enligt vdrdprogrammet screenas for dessa. Aven missbildningar i extremiteter
och o6vrig gastrointestinalkanal forekommer vilket skall beaktas i omhandertagandet av
barnen med ARM. Barn med trisomi 21 har oftare ARM &n andra barn.



ARM klassificeras enligt Krickenbeck-klassifikationen som beskriver var fisteln fran rektum
mynnar

Pojkar Flickor Pojkar och flickor

Rektouretral fistel Rektovestibular fistel Perineal fistel

e rektobulbar fistel
e rektoprostatisk fistel

Rektovesikal fistel Kloak Ingen fistel

Analstenos

Rektumatresi
(analdéppning finns)

Primar utredning och handlaggning
For remittenter

Nyfodda
Anamnes och klinisk undersokning. Journaldokumentation och 6verrapportering till
barnkirurgisk klinik enligt:

Fodelsevikt, fodelseldangd, gestationsalder samt eventuella problem under graviditet.
AT: Nedsatt AT? Dehydrering? Krakningar? Feber?

Hjarta/lungor: Auskultation. Tecken till hjartfel?

Buk: Uppspand? Tarmresning? Peritonit?

Uro-genitalia inkl. perineum: Synlig fistel6ppning? Mekonium fran fistel? Hypospadi? Scrotal
fistel? Syns fistel i vestibulum bakom introitus? Perineal groove (slemhinnebekladd
perineum) pa flickor? Vaginaloppning? Mekonium i urin (fistel till urinvagar)? Antalet
Oppningar (kloak = 1 6ppning)?

Extremiteter: antal fingrar/tar, klumpfot, tum/radiusmissbildning?
Rontgen

Rontgen bukoversikt och lungrontgen kontrolleras om barnet mar daligt.
Atgarder

Muntlig kommunikation med barnkirurg i Lund eller Stockholm. Nedanstaende ar



rekommendationer som kan anpassas efter individ, efter att dialog forts med barnkirurg.
Fasta. V-sond vid krdakningar (kontrollera laget for att utesluta esofagusatresi).

Venos infart. Glukosdropp samt ev. ersattning av forluster fran v-sond.

Pa avdelning

Initialt omhandertagande och journalanteckning
Anamnes och klinisk undersékning med journaldokumentation:

Fodelsevikt, fodelseldangd, gestationsalder samt eventuella problem under graviditet.
AT: Nedsatt AT? Dehydrering? Krakningar? Feber?

Hjarta/lungor: Auskultation. Tecken till hjartfel?

Buk: Uppspand? Tarmresning? Peritonit?

Uro-genitalia inkl. perineum: Synlig fistel6ppning? Mekonium fran fistel? Hypospadi? Scrotal
fistel? Syns fistel vid introitus? Perineal groove (slemhinnebekladd perineum) pa flickor?
Vaginaloppning? Mekonium i urin (fistel till urinvagar)? Antalet 6ppningar (kloak = 1

oppning)?

Extremiteter: antal fingrar/tar, klumpfot?

Ovriga atgarder

Fasta. V-sond (kontrollera laget for att utesluta esofagusatresi).

Venos infart. Glukosdropp samt ev. ersattning av forluster fran v-sond.
Sondering i ev. synlig fistel med Foleykateter.

Stam av sociala situationen, och eventuellt behov av intyg.
Utse kontaktskoterska och beratta vem som ar ansvarig kirurg.

Initial preoperativ rontgen, utredning och provtagning
Kardiologkonsult.

Preoperativa prover: Blodgas, bastest, blodgruppering och kreatinin.

Kirurgisk handlaggning av ARM med primar (mini-) PSARP

Operation inom 24-48 h dlder om barnet inte kan tdmma tarmen via fisteln.

Operation inom 4-8 veckor om barnet tommer via fisteln. Observera att det i vantan pa
operation ofta behovs skoljningar dagligen med NaCl 10ml/kg via fisteln for att sdkerstalla
tarmtomning.



Operation

Operationen av ARM kallas Posterior Sagittal Anorektal Plastik (PSARP).

Perineala fistlar rekonstrueras primart och kallas primar rekonstruktion eller mini-PSARP.
Ibland kan vestibulara fistlar rekonstrueras primart via PSARP utan stomiskydd.

Om ett barn med perineal fistel ar dalig i sitt allméantillstand eller om man ar osaker pa
fisteltyp kan alltid en kolostomi anldggas primart.

Urinvagskateter (KAD) lagges vid PSARP/primar PSARP eftersom postoperativa perioden kan
vara smartfylld och barnet kan ha funktionella blasrubbningar tex pga
ryggmargsmissbildning.

Postoperativ vard
Antibiotika ges peroperativt en dos och darefter postoperativt enligt lokala foreskrifter.
Antikoagulantia enligt lokala foreskrifter vid CVK.

Smartlindring: Det kan finnas stor smarta postoperativt och behandling med tex
paracetamol iv, morfin iv, EDA eller sakralbeddvning skall ombesoérjas efter lokala
foreskrifter.

KAD: Dag 0—10 postoperativt. Avvecklas vid tidpunkt och med blastomningskontroll enligt
lokala rutiner.

Sarvard: Enligt lokala foreskrifter. Foraldrarna medverkar vid sarvarden pa avdelningen och
utfor den vidare i hemmet tills plastiken ar lakt.

Hudskyddande profylax (om barnet bajsar mycket): vid behov enligt lokala féreskrifter.
Psykosocialt: Erbjud kontakt med kurator och ev. psykolog.

Postoperativ rontgen och utredning

Inom 6 manader bestélles och utféres:

e Ultraljud urinvagar (fragestallning singelnjure, hydronefros, dubbelnjure,
urinblasekonfiguration).

e Ultraljud ryggmarg (fjattrad marg, kotanomali).

e Slatrontgen rygg (sakrumanomali, 6vrig kotanomali)

e 4-timmars miktionsobservation inkl. resurinkontroll.

e MR rygg- vid patologiska fynd pa rontgen och/eller ultraljud rygg alt. avvikande
miktionsobservation.

Genetisk kontroll med blodprover gors enligt lokala rutiner.

Kirurgisk handlaggning av ARM med primar stomiupplaggning

Operation inom 0-48 h alder beroende pa barnets allmantillstand.



Preoperativ handlaggning
Kontakt med anestesiolog.

Venos infart: PVK eller CVK.

Antibiotikaprofylax: Cefuroxim + Metronidazol iv 1 dos peroperativt, darefter efter kirurgens
ordination.

Operation

Loopsigmoideostomi laggs ut hogt upp pa sigmoideum. En delad sigmoideum-stomi
(stomidndar i olika bukdppningar) skall 6vervagas om misstankt eller konstaterad fistel till
urinvagar foreligger.

Vid vestibular fistel kan en proximal loop-sigmoideum-stomi anlaggas.

Vid kloak med en Iang (> 3 cm) gemensam gang kan transversostomi évervagas for att inte
tappa tarmlangd till rekonstruktionen.

Postoperativ vard

Antibiotika: Efter ordination av ansvarig kirurg.

Vid fistel till urinvagar eller annan missbildning pa urinvagarna: Trimetoprimprofylax tills
urinvagarna ar utredda och behandling via barnurolog etablerad.

Nutrition: Enteral. Ev. kortvarig fasta efter ordination av ansvarig kirurg.
Utbildning i stomiskotsel av tarmsjukskoterska

Psykosocialt: Erbjud kontakt med kurator och ev. psykolog. Ombesorj att vardnadshavare
har erforderliga intyg till forsakringskassa.

Rontgen och utredning infor sekundar PSARP (med stomiskydd)
Inom 3 manader:

e Slat-rontgen rygg (sakrumanomali, 6vriga kotanomalier inkl. revbensanomalier).

e Ultraljud rygg/ryggmarg (fjattrad marg, kotanomali). Utfores innan barnen fyllt 3
manader.

e Ultraljud urinvagar (hydronefros, singelnjure, annan anatomisk avvikelse,
blaskonfiguration).

e MUCG (fistelkartlaggning, form pa uretra — vinkel, reflux)

e Kontrastrontgen av distala colon (fistel till urinvagar, avstand till hud, rektums
position)

e Kontrastrontgen av genitalia vid kloakmissbildning (avstand fran konfluens till
vagina/uretra). Bedomning gors dven med urinvags-och genitoskopi i samband med
stomiupplaggning och/eller rekonstruktion.

e 4 h miktionsobservation inkl. residualurinkontroll.



e Vid patologisk miktionsobservation: Cystometri (neurogen blasa, hoga tryck,
blasvolym).

Kirurgisk handlaggning av ARM med PSARP (med stomiskydd)

Operation vid ca 4-8 veckors alder.

Operation

Rekonstruktion via PSARP.

Vid kloak PSARVUP (Posterior Sagittal Ano Rekto Vagino Uretro Plastik) eller total urogenital
mobilisering.

Kolposkopi genomfors hos flickor.

KAD. Kontrollera dess lage vid fistel till urinvagar.

Postoperativ vard
Antibiotika: Enligt kirurgens anvisningar.

Smartlindring: Paracetamol iv, morfin iv, Catapressan iv, ev. EDA eller sakralbeddvning efter
beddmning.

KAD 0-10 dagar postoperativt. Overvig suprapublisk kateter, RIK eller férlingd katetertid
vid svarigheter att tomma blasan.

Nutrition: Enteral.
Sarvard: Enligt lokala sarvards-pm

Psykosocialt: Erbjud kontakt med kurator och ev. psykolog. Utfarda FK-intyg.

Uppfdljning
Analsondering efter (mini-) PSARP
Utféres 2—4 veckor efter PSARP pa barnkirurgisk klinik enligt lokala foreskrifter.

Rikligt med glidslem och borja alltid med ett litet Hegarstift exempelvis strl. 4—6 vid forsta
sonderingen. Om svarighet att sondera forcera inte! Smarta &r inte acceptabelt.
Stallningstagande till om barnet behover anala sonderingar med Hegarstift i hemmet. Detta
beslut och omfattning tas av tarm/stomiskoterska och barnkirurg. Riktlinjer for storlek pa
anus enligt tabell nedan. Observera att individuella avvikelser och stallningstaganden kan
forekomma.



Alder Hegarstorlek
1-2 man 4-6-8

3—4 man 7-9

5-12 man 9-12

1-3ar 12-15
3-12ar 15-20

Sent upptackta anorektala missbildningar och analstenos innebar ofta stora pafrestningar for
barn och foraldrar vid behov av vakensondering. Sonderingar pa vaket barn efter 1 ars alder
bor utforas under anestesi.

Rontgen och utredning efter PSARP
Inom 6 manader bestalles:

e MR spinalkanal om ultraljud spinalkanal/sakrum visat patologi med fragestallning
fjattrad ryggmarg, caudal regression, kotanomali, presakral tumor
e 4 h miktionsobservation inkl. residulaurinkontroll.

Handlaggning infor stominedlaggning
Stominedlaggning gors oftast vid 3—6 manaders alder.

Den rekonstruerade analkanalen sonderas for att kontrollera andtarmsoppningen storlek
och att ingen striktur har utvecklats under tiden tarmen har varit bortkopplad.

Postoperativt efter stominedldaggning behandlas barnet pa sjukhus tills tarmtémning
etablerats och intravenés smartlindring avvecklats.

Avforingen kan darefter vara frekvent eller gles. Tarmskoéljningar kan behdvas initieras efter
nagon vecka nar tarmanastomosen ldakt. Man kan 6vervaga mjukgoérande laxeringsmedel
sasom Laktulos® eller Movikol®om avforingen ar hard.

Uppfoljningsschema

Uppfdljningen individualiseras men nedanstaende schema av mottagningsbesok ar
obligatoriskt. Se dven det nationella uppféljningsprogrammet vid ARM ldngre ned i
vardprogrammet. Nyckelkontroller sker vid barnkirurgisk klinik 1, 5, 10 och 14 ar.



1. Regelbunden tat kontakt med barnkirurgisk klinik, vanligen tarmsjukskoéterska, varje-
varannan vecka t.o.m. stominedlaggning

2. Efter stominedlaggning och till 1-arskontrollen anpassas uppfdljande kontrollerna
efter barnets tarm- och urinvagsfunktion, samt familjens psykosociala behov.

3. 1-ars kontroll: summering av undersdkningsfynd och screeningresultat: urinvagar,
hjarta, rygg, ryggmarg, skelett, genitalia och ev genetisk utredning.

4. 5-3ars kontroll: planering infor skolstart
5. Mottagningsbesdk vid 10 ar.

6. Mottagningsbesdk 14—-15 ars dlder samt vid 18-ars alder enligt lokala
transitionsprogram: Noggrann genomgang av missbildningen, operationer och
patientens fragor. Stallningstagande till formell 6verlamning till
backenbottencentrum eller annan inom amnet ARM specialiserad
kirurg/urolog/gynekolog for fortsatt kontakt i vuxen alder. Remiss eller gemensamt
mottagningsbesdk. Oavsett om patienten dnskar denna vardkontakt vid det aktuella
tillfallet forfattar ansvarig barnkirurg en vardsammanfattning av den barnkirurgiska
tiden och ger patienten sa att hen ar fullstandigt informerad om vardférloppen.

7. Vid varje besok gors en journalanteckning innehallande:
Anamnes tarm: Avforingsfrekvens, anvandande av bulkmedel (preparat, frekvens),
avforingskonsistens, férekomst av inkontinens och/eller soling samt social
begransning.

e Anamnes urin: Inkontinens, infektioner samt social begransning.

e Anamnes flickor: menstruation, smartor

Registrering i nationella registret SWEAPS och internationella register ombesor;s.

Tarm/stomiterapeut

Patienter med ARM far i olika grad en livslang tarmtémningsproblematik. Det &r mycket
viktigt att direkt efter tarmtémningsregim efter PSARP Overvages och vid behov initieras
Detta for att fa en god tarmfunktion samt for att undvika megarektum-sigmoideum.

Alla barn med anorektala missbildningar skall ha kontakt med tarmterapeut, och denna
paborjas i samband med diagnos. Barnen ansluts till ett bowel-management-program.

Urinvagar
Kontroll och handlaggning av urinvdgarna och blastomningsfunktionen sker via barnurolog,
barnldkare (enligt 6verenskommelse) samt via uroterapeut.



Psykologisk uppfoljning

Att fodas med ARM eller att fa ett barn med ARM kan innebara stora psykologiska
pafrestningar bade individuellt samt inom familjen. Psykologkontakt med klinikens psykolog
skall erbjudas redan under de forsta levnadsmanaderna. Fragan ifall psykologkontakt dnskas
skall stallas vid aterbesoken.

Register

Nationellt register for anorektala missbildningar: SWEAPS.

Om familjen 6nskar avsta fran registrering kan de gora ett aktivt avsdgande till personal.
Detta skall i sa fall dokumenteras i journalen.



Nationellt uppféljningsprogram vid ARM

Ange i journal:

Forsta aret 1-arskontroll 5-arskontroll 14-3rskontroll

Typ anorektal missbildning X

Spinal missbildning UL/MR X

Missbildning i urinvigar X

UL
MUCG vb

Missbildning genitalia X
Klinisk undersékning

UL vb

Hjartmissbildning X

Kardiolog

4 timmars miktionskontroll X

Skelettmissbildningar X

Ovriga gastrointestinal X
missbildningar

Ovriga misshildningar X

Syndrom

Urodynamisk undersokning-

vid behov

Krickenbeck symptomskala* X X X

Urinvéagsinfektioner X X X

Urininkontinens** X X X

Operation i urinvagar eller X X X

gynekologisk intervention

Behov av 6verféring till vuxen X

1.

Féljande anges i journal vid Lunds barnkirurgiska klinik: *Krickenbeck Fraga 1-3

Kan halla/kontrollera avféring ja/nej

Har avféringsinkontinens/soiling: Aldrig/ 1-2 ganger i veckan/ Flera ganger i veckan/Alltid kladd

Har forstoppning: Nej/Behandlas med diet/Behandlas med peroral laxantia tex movikol/ Varken diet eller movikol hjalper
Anvander lavemang: Aldrig/ Vid behov/Regelbundet 1-2 ggr pervecka/ Regelbundet dagligen

Besvdr av gaser: Svart att halla gaser, mycket besvar av gaser tex illaluktande, okontrollerat, uppspandhet
Aldrig/Ibland/Ofta/Alltid

Urininkontinens enligt ICCS
1.

Kan halla urin: Ja/Nej
Kissar pa sig dagtid: Aldrig/Ibland (ca 1ggr per vecka / Ofta (Flera ganger i veckan eller i manaden) / Dagligen

Vid daginkontinens: Vid anstrangning (tex hoppar, hostar) / Vid trangning (tex kan inte halla sig till toaletten) / Efterdropp/
Helt olika

Kissar pa sig pa natten (Enures) Aldrig/Ibland (ca 1ggr per vecka / Ofta (Flera ganger i veckan eller i manaden) / Dagligen

Har svart att fa ut urinen (obstruktion) tex krystkissar, trycker pa magen, kansla av att inte kunna témma blasan
Aldrig/Ibland (ca 1ggr per vecka / Ofta (Flera ganger i veckan eller i manaden) / Alltid

SOCIALT: Finns problem med sociala aktiviteter, kompisar etc pga avforing eller urininkontinens (ange vilket)
Aldrig/Ja ibland begransas kompisar eller aktiviteter/Ja pdverkar ofta umgange eller sociala aktiviteter/Ja alltid stora problem




