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Hensikten med denne kliniske oversikten er a beskrive
symptomer og funn ved trakeobronkomalasi hos barn for a
bidra til riktig diagnostikk og behandling. Symptomer og
tegn varierer fra nedsatt fysisk utholdenhet, gjgende hoste,
hoste med sekret og surkling til obstruktive episoder eller
episoder med stridor, som i noen tilfeller kan vaere
livstruende. Sykdomsbildet overlapper med andre
lungesykdommer, som for eksempel astma, noe som gker
risikoen for feildiagnostisering og feilbehandling.
Bronkoskopi er det viktigste diagnostiske verktgyet, men det
er ressurskrevende.

Ordet malasi kommer fra det greske ordet malaki, som betyr myk, og
trakeobronkomalasi defineres derfor som myk luftvei. Malasi i luftveiene kan
veare lokalisert i larynks, trakea og/eller bronkiene, og medferer delvis
luftveiskollaps under respirasjonssyklusen (1—3). Ved isolert trakeomalasi eller
bronkomalasi kollaberer trakea eller bronkier, men ved trakebronkomalasi
affiseres bade trakea og hovedbronkier (4). En insidens pa 1/2 100—2 200 barn
er funnet i studier fra Nederland og Storbritannia (1, 5). Var erfaring tyder pa at
tilstanden er vanligere enn dette, slik ogsa andre har diskutert (6). Gutter
rammes oftere enn jenter (4, 5).

Det er liten kunnskap om hvilken grad av luftveiskollaps som er patologisk, og
det finnes ingen universell standard for evaluering og utredning av malasi i
luftveiene (4). En konsensusrapport fra European Respiratory Society (ERS)
foreslar at en reduksjon pd mer enn 50 % av tverrsnittsarealet ved rolig
ekspirasjon er signifikant og defineres som malasi (4). Andre vektlegger ogsa
form, grad av kollaps ved hoste og forsert ekspirasjon (1, 7, 8). Malasi
klassifiseres som mild, moderat og alvorlig ved henholdsvis 50-75 %, 75—90 %
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og mer enn 90 % reduksjon av tverrsnittsarealet, men klassifiseringen er
deskriptiv, og det er ingen klar sammenheng mellom grad av kollaps og
symptomer (4, 5). Alvorlighetsgraden avhenger av diagnostiske funn og
symptomer. Intratorakal malasi, lokalisert under clavicula, er vanligst, men
ekstratorakal malasi, lokalisert over kravebeinet, forekommer ogsa (2).

Denne artikkelen er basert pa forfatternes kliniske erfaring og et ikke-
systematisk litteratursgk i MEDLINE og PubMed péa sgkeordene:
trakeobronkomalasi, trakeomalasi, bronkomalasi og barn. Vi har vektlagt
internasjonale oversiktsartikler og konsensusrapporter.

Patofysiologi

Trakeobronkomalasi skyldes en avvikende form eller mykhet i brusken i den
fremre luftveisveggen. Dette forer til en bredere og mer bevegelig bakre
muskuleer trakealvegg (pars membranosa), med gkt risiko for dynamisk
kollaps, som vist i figur 1 (4, 9). Ved intratorakal malasi kollaberer luftveien nar
det intratorakale trykket er hoyere enn trykket inni luftveien, som ved
ekspirasjon, hoste, grat eller fysisk aktivitet (5). Ved ekstratorakal malasi
kollaberer luftveien ved inspirasjon.

Figur 1 Bronkoskopibilder ved tidal pust fra et 15 &r gammelt barn som ble operert for
karring som spedbarn. a) bildet til venstre er tatt ved inspirasjon, mens b) viser en
tydelig kollabering ved ekspirasjon og en bred pars membranosa. Bildene publiseres
med samtykke fra pasienten og pasientens foresatte.

Primer trakeobronkomalasi skyldes en medfedt svakhet i luftveiene, og kan
forekomme isolert eller sammen med andre tilstander, som trakeogsofagal
fistel, bindevevssykdommer, kromosomfeil, som eksempelvis Downs syndrom,
og prematuritet (4, 9). Ved sekunder malasi er brusken normal i fosterlivet,
men skades senere pa grunn av eksternt trykk pa luftveisveggen fra vaskuleere
strukturer, tumorer, langvarig intubasjon eller infeksjon (2, 4, 9). Var
oppfatning er at primer malasi er den vanligste formen, men det finnes ikke
gode tall pa dette.
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Klinisk presentasjon

Hoste, hyppige og alvorlige luftveisinfeksjoner samt episoder med tung pust er
vanlig ved trakeobronkomalasi. Vibrasjon nér luftveiene kollaberer kan gi
gjoende hoste, og symptomene blir tydeligere ved barnets forste
luftveisinfeksjon (1, 4). Kollabering av luftveien ved hoste kan gi redusert
slimmobilisering og medfore okt hoste og sekret (2). Trakeobronkomalasi er
assosiert med luftveisinfeksjoner, som protrahert bakteriell bronkitt (PBB) (1,
10, 11), med risiko for utvikling av bronkiektasier (12). Trakeobronkomalasi kan
gi stridor, forlenget utpust med lavfrekvente og monofoniske pipelyder, som
kan veere vanskelig a skille fra auskultasjonsfunn ved astma (4, 13). Isolert
inspiratorisk stridor skyldes vanligvis laryngomalasi (3).

Alvorlig trakeobronkomalasi kan debutere i nyfedtperioden og gi akutt,
livstruende luftveisobstruksjon med stridor og apnéer med cyanose, spesielt
under grat (1, 4). Barn under ett &r har ofte mer alvorlige obstruktive episoder
og trenger innleggelse og eventuelt intensivbehandling og respirasjonsstotte
(5). Mild til moderat trakeobronkomalasi gir mer diffuse symptomer, og noen
har bare nedsatt fysisk kapasitet (1).

En gkning i luftveisdiameter og stivere brusk farer ofte til avtagende
symptomer fra to til tre ars alder, men det mangler gode langtidsstudier av
barn med trakeobronkomalasi (1, 4).

Diagnostikk og utredning

Anamnesen bgr inkludere symptomdebut, alvorlighetsgrad og om symptomene
er konstante eller kun til stede ved sykdom eller aktivitet. Video- eller
lydopptak kan veere nyttige hjelpemidler. Eldre barn kan gjere en forsert
ekshalasjon, og stridor, sekret og gjoende hoste kan da statte opp om
diagnosen.

Spirometri kan vise en obstruktiv kurve, men den kan ikke alene diagnostisere
malasi og er ofte normal (4). Yngre barn kan utfere ikke-forsert
lungefunksjonsundersgkelse med tideventilasjon gjennom en tett maske. Vi vet
ikke sikkert hvordan disse mélingene ser ut ved trakeobronkomalasi (4, 13),
men de kan avdekke obstruksjon ved alvorlig malasi og stenose. Ved
intratorakal malasi med obstruksjon i nedre luftveier kan
lungefunksjonsundersgkelsene vise et obstruktivt menster med avflatet
ekspirasjonskurve. Ved spirometri vil toppstremshastigheten (peak expiratory
flow, PEF) veere mer redusert enn forsert ekspiratorisk volum etter ett sekund
(FEV,) (figur 2). Testen er vanligvis ikke reversibel etter inhalasjon med beta-2-
agonist (4).
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Figur 2 Eksempel pa hvordan en spirometrikurve kan se ut ved trakeobronkomalasi,
der den stiplede kurven er referansekurven. Kurven viser et obstruktivt mgnster med
avflatet ekspirasjonskurve, hvor toppstremshastigheten (PEF) er mer redusert enn det
forserte ekspiratoriske volumet etter ett sekund (FEV1).

Rontgen toraks kan ikke diagnostisere trakeobronkomalasi, men kan avdekke
andre lungetilstander. Dynamisk ekspiratorisk computertomografi (CT) med
kontrast har hgy sensitivitet og spesifisitet ved alvorlige tilfeller, men mindre
bronkier er vanskelig & fremstille (4). Undersgkelsen krever at pasienten
samarbeider, vanligvis fra ti drs alder (4). CT kan ogsa pavise karring eller
assosierte arsaker til malasi (4, 9).

Det viktigste diagnostiske verktoyet for diagnostisering av trakeobronkomalasi
er fleksibel bronkoskopi (2, 4, 8, 9). Undersgkelsen er dynamisk, hvor
luftveiene inspiseres i tidal pust, forsert ekshalasjon og ved hoste (figur 1).
Prosedyren krever narkose og anbefales ved betydelige symptomer, som
persisterende, alvorlige og/eller gjentatte episoder med obstruktivitet uten
respons pa astmabehandling, eller hos barn med residiverende protrahert
bakteriell bronkitt (11, 14). Det finnes ikke standardiserte
bronkoskopiprotokoller for malasi, og tolkningen vil vaere operateravhengig (9,
15). Oslo universitetssykehus utforer flest fleksible bronkoskopier pa barn i
Norge, og klassifiserer malasi som mild, moderat og alvorlig, som beskrevet
over og i definisjonene fra European Respiratory Society (4). Dersom
kollabering kun observeres under hoste, og ikke i tidalpust, graderes malasien
som mild, selv om symptombildet er alvorlig. Bronkoskopifunn vurderes
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sammen med kliniske symptomer. Utfering av fleksibel bronkoskopi hos barn
krever spesialkompetanse. Tidligere ble trakeobronkografi brukt, men siden det
benytter straling og krever sedering, er det erstattet av bronkoskopi.

Behandling

Hos barn med mye hoste og sekret kan lungefysioterapi med
sekretmobiliserende behandling vurderes for & opprettholde et mer stabilt
trykk i luftveiene. Dette kan for eksempel vaere intermitterende behandling
med kontinuerlig positivt luftveistrykk (continuous positive airways pressure,
CPAP), maske med positivt ekspiratorisk trykk (positive expiratory pressure,
PEP-maske) eller leppebremse. Inhalasjoner med isotont eller hypertont
saltvann anbefales ofte dersom sekretet er seigt (13, 16). Det er imidlertid liten
kunnskap om hvilken sekretmobiliserende behandling som er mest effektiv.

Inhalasjon med beta,-antogonister har ingen effekt ved isolert
trakeobronkomalasi og kan ha paradoksal effekt (4). Noen anbefaler inhalasjon
med ipratropiumbromid, men det er liten evidens for dette.
Inhalasjonssteroider har ingen effekt dersom barnet ikke har samtidig astma.

Trakeobronkomalasi kan disponere for nedre luftveisinfeksjoner (4). Ved
mistanke om protrahert bakteriell bronkitt anbefales 14 dagers
antibiotikabehandling, og hos noen gjentatte eller mer langvarige kurer (10,

17).

Kirurgi kan vurderes ved alvorlige tegn, som apné eller cyanose (8). Aortopeksi,
som inneberer fiksasjon av aorta mot bakre del av sternum for 4 skape mer
plass rundt luftveiene og hindre kompresjon, er vanligst (4, 8, 9). Et alternativ
er bakre trakeopeksi, der bakre trakealvegg sutureres til ligamentum
longitudinale anterius for & dpne luftveien (4, 8).

Differensialdiagnoser

Var og andres erfaring er at mange barn som far diagnosen
trakeobronkomalasi, tidligere har fatt astmabehandling (1). Hovedsymptomene
ved astma er torrhoste og obstruktive episoder med ekspiratorisk piping (18).
Barn med astma som responderer pa inhalasjonssteroider, er ofte atopikere
med residiverende og reversibel bronkopulmonal obstruksjon utlgst av
virusinfeksjoner, kulde eller aktivitet, og debuterer oftere etter forste til andre
levedr (18). Barn med vat hoste med sekret i forste til andre levedr, uten
obstruktivitet, eller med residiverende eller kontinuerlig obstruktivitet fra
forste levedr, har vanligvis ikke astma og ber vurderes henvist til lokal
barneavdeling for utredning (4).

Det er likevel viktig a vaere klar over komorbiditet med astma hos barn og
ungdom med diagnosen trakeobronkomalasi, spesielt ved endring i
symptombildet, og ved samtidig annen atopisk sykdom eller IgE-mediert
reaksjon (18).
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Den vanligste arsaken til langvarig vat hoste hos barn er protrahert bakteriell
bronkitt (10), definert som hoste med sekret i mer enn fire uker, fraveer av
symptomer eller tegn pa annen kronisk lungesykdom, og tydelig effekt av
antibiotika (17). Barn med protrahert bakteriell bronkitt trenger ikke & ha
underliggende sykdom, men ved residiv kan trakeobronkomalasi veere arsaken
(1, 10).

Hos barn som debuterer tidlig med luftveissymptomer, bgr andre kroniske
lungesykdommer vurderes, slik som aspirasjon, cystisk fibrose, primaer cilieer
dyskinesi, immunsvikt og bronkiektasier (11).

Konklusjon

Trakeobronkomalasi gir diffuse symptomer som kan forveksles med vanligere
tilstander, spesielt astma, noe som kan gjore det vanskelig & identifisere barn
med behov for videre utredning.

Mangelen pa et godt referansemateriale om dynamikken i de nedre luftveiene
gjennom barnealderen, forer til variasjon i klassifiseringen av
trakeobronkomalasi mellom fagmiljger, og mellom bronkoskopgrer.
Bronkoskopifunn bgr tolkes i sammenheng med pasientens symptomer.
Mangelen pa randomiserte, kliniske utprevingsstudier gjor det vanskelig &
anbefale behandling. Fremtidige studier bor forsegke a avklare disse
spersmalene.

Artikkelen er fagfellevurdert.
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