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Akut nekrotiserande esofagit är ett känt men sällan be-
skrivet tillstånd där man endoskopiskt ser en svart 
esofagusslemhinna med abrupt gräns mot den gastro-
esofageala övergången, oftast engagerande den dista-
la tredjedelen, men ibland hela matstrupen. Histolo-
giskt ses nekros av skivepitel, submukosa och ibland 
muscularis propria [1, 2].

Den kliniska bilden varierar: i avsaknad av perfora-
tion ses ofta lindriga symtom med smärta i epigastri-
et eller retrosternalt och ibland hematemes och mele-
na. Vid perforation ses mediastinit, ibland retroperito-
nit/peritonit och cirkulatorisk påverkan [2-4, 6].

Akut nekrotiserande esofagit har beskrivits i mindre 
än 100 fall i material från obduktions- och endoskopi
rapporter och anges ha en incidens på 0,001–0,28 pro-
cent. Medelåldern hos de drabbade är 67 år, och det är 
främst män som drabbas (könsförhållande 4:1) [3, 4]. 
Förmodligen finns ett mörkertal, då tillståndet san-
nolikt är underrapporterat på grund av sitt potentiellt 
subkliniska och spontant reversibla förlopp [1].

Etiologin är inte fastställd, men är sannolikt multi
faktoriell, och etylmissbruk, hypertoni, diabetes, 
hyperlipidemi, njursvikt, kronisk lungsjukdom, im-
munsuppression och malnutrition har föreslagits som 
bidragande orsaker till den ischemiska skadan, möjli-
gen via nedsatt mukosalt barriärförsvar [6]. Även virala 
och bakteriella patogener har rapporterats i några fall. 

Parallella fynd har utgjorts av hiatusbråck, py-
lorusstenos, gastrit, duodenit samt duodenal- och 
ventrikelulkus, med kumulativ frekvens av dessa till-
stånd på 83 procent [7]. Dessa faktorer kan enligt vis-
sa författare teoretiskt predisponera mukosan för ne
kros sekundärt till sur esofageal reflux [2-4, 6].

Mortaliteten i den sammantaget rapporterade ko-
horten av akut nekrotiserande esofagit är 38 procent, 
och dödsorsaken vid avsaknad av perforation är ofta 
underliggande komorbiditet och inte per se akut nekro-
tiserande esofagit [2, 4, 7]. Utöver perforation är esofa-
gusstriktur i efterförloppet en känd komplikation [1, 3].

Behandlingen inriktar sig, vid avsaknad av perfora-
tion, mot att skydda mukosan från ytterligare skada 
för att undvika perforation samt mot stödjande be-
handling av organ- och vitalfunktion. Oftast får pa-
tienter med akut nekrotiserande esofagit fasta med 
total parenteral nutrition samt intravenös behand-
ling med protonpumpshämmare för att minska syra-
relaterad erosiv inverkan på den skadade matstrups-
väggen. Antibiotika har använts, men är av tveksam 
nytta i avsaknad av perforation [2, 4]. Vid endoskopisk 
kontroll efter 2–3 veckor brukar tecken till återhämt-
ning av slemhinnan ses [1]. 

Perforation som komplikation
Perforation vid akut nekrotiserande esofagit är ett 
livshotande tillstånd som bara rapporterats hos sex 

patienter. Dock bedömer vi att det även här kan fin-
nas ett mörkertal, det vill säga att en del spontana 
esofagusperforationer som bedöms som kräknings-
relaterade, så kallat Boerhaaves syndrom, i själva ver-
ket skulle kunna vara perforerad akut nekrotiserande 
esofagit. Incidens och prevalens av perforation är svå-
ra att uppskatta. Samtliga fall har rapporterats mellan 
2005 och 2018.

Symtom vid perforerad akut nekrotiserande eso-
fagit är främst smärta retrosternalt och i ryggen. Vid 
perforation följer alltid mediastinit, och radiologiskt 
ses pneumomediastinum och vätskeansamlingar i 
mediastinum och pleura, som ofta utvecklas till me-

huvudbudskap
b Akut nekrotiserande esofagit är ett tillstånd där 
merparten av tidigare rapporterade patienter har varit 
multisjuka äldre män med etylmissbruk.
b Akut nekrotiserande esofagit diagnostiseras endosko-
piskt.
b Den mest fruktade komplikationen till akut nekrotise-
rande esofagit är perforation.
b I avsaknad av perforation är behandlingen konserva-
tiv, medan det vid perforation krävs aktiv intervention, i 
första hand med resektion av esofagus och stomiavlast-
ning samt rekonstruktion i senare skede.

Figur 1. Transhiatal esofagusresektion samt anläggning av 
avlastande cervikal esofagostomi och katetergastrostomi 
med nutritiv jejunumkateter. Bild: Hasan Al-Saffar
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diastinala abscesser och pleuraempyem. Mediastinit 
leder vanligen också till respiratorisk och hemodyna-
misk instabilitet med efterföljande multiorgansvikt 
[4, 8-13]. 

Behandlingen vid perforerad akut nekrotiserande 
esofagit är akut esofagektomi,  då det är osannolikt att 
man kan uppnå kontroll av mediastiniten med kon-
servativ behandling, som inre eller yttre dränering, el-
ler stentinläggning [6, 8-12, 14]. 

Fallbeskrivning
En 60-årig man larmade ambulans på morgonen på 
grund av bröstsmärta och molande buksmärta, men 
inga kräkningar. Dessutom hade han sedan några 
veckor ländryggssmärta, vilken förvärrats föregåen-
de dag. Patienten fick av ambulanspersonalen sublin
gualt nitroglycerin utan effekt och smärtlindrades 
med morfin intravenöst, varefter han fördes akut till 
närmaste länsdelssjukhus.

Vid ankomsten gjordes alkotest som påvisade 0,7 
promille etanol. Patienten var gravt obes, och i jour-
nalhandlingar framkom dessutom hypertoni med då-
lig läkemedelsföljsamhet, kronisk njursvikt, hypoty-
reos och att patienten tackat nej till koronarutred-
ning föranledd av anamnestisk angina pectoris. Strax 
före ankomst tilltog dyspnén, och han desaturerade 
från 90 till 82 procent med 10 liter syrgas per minut på 
mask. Blodtrycket pendlade vid denna tidpunkt systo-
liskt mellan 75 och 110 mm Hg, och det förelåg sinus-
takykardi med frekvensen 100–120/min och perifer 
kyla. EKG bedömdes invändningsfritt. Buken palpera-
des diffust öm, utan muskelförsvar. Arteriell blodgas
analys visade metabol acidos (pH 7,12; pCO2 4,57 kPa; bi-

karbonat 11,1 mmol/l, basöverskott [BE] –16,2 mmol/l), 
förhöjt anjongap (35,6 mmol/l) och kraftig laktatsteg
ring (14,9 mmol/l) med måttlig återhämtning efter re-
hydrering. Patienten fick 1 på RLS (Reaction level scale) 
och var afebril med temperaturen 37,7 °C. 

I blodanalyser tagna strax efter ankomsten sågs 
CRP 57 mg/l, LPK 10,6 × 109/l, Hb 152 g/l och kreatinin 
227 μmmol/l. DT buk och torax utfördes visande vägg-
förtjockning av esofagus samt gas i mediastinum om-
kring distala esofagus. Därtill noterades vätska kring 
duodenum och i vänster pleura.

Initialt misstänktes perforerad esofagustumör. Es-
omeprazol och piperacillin/tazobaktam gavs intra-
venöst och ventrikelsond sattes med kaffesumpslikt 
utbyte. Då patienten var kraftigt hemodynamiskt och 
respiratoriskt påverkad, utöver svårbehandlad smär-
ta, intuberades han och transporterades vidare i am-
bulans till länssjukhus. Under transporten gavs hög 
dos vasopressor intravenöst för att upprätthålla blod-
tryck och organperfusion. 

Efter ankomst till länssjukhus under förmiddagen 
gjordes akut gastroskopi, som visade nekrotisk eso-
fagus från ca 15 cm nedom tandraden ned till gastro-
esofageala övergången, med knivskarp gräns till helt 
viabel ventrikelslemhinna. Åt vänster i kardia sågs en 
perforation ut till vänster pleura. Vänstersidigt pleu-
radrän sattes då direkt och gav utbyte i form av gall-
färgad vätska.

På misstanke om akut nekrotiserande esofagit med 
perforation kontaktades esofaguskirurg på universi-
tetssjukhus. Gemensamt bedömdes patientens till-
stånd kräva akut esofagektomi [6, 14]. Patienten över-
fördes samma dag med ambulansflyg till universi-

  Lumen

  Skivepitellager

  Submukosa

  Adventitia

  Muscularis
  propria

Figur 2. Tvärsnitt från distala esofagus visande nekros 
av esofagealt skivepitellager och submukosa med ställvis 
ödem och inflammation. Även synligt destruerad mus-
cularis propria samt inflammatoriskt engagemang av 
adventitia. 

Figur 3. Perforation och nekrotisk bild av esofagus med 
knivskarp gräns till viabel ventrikelslemhinna.
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tetssjukhus, dit han anlände samma kväll. Han fördes 
direkt till operationssal där han genomgick trans
hiatal esofagusresektion med utläggning av cervikal 
esofagostomi, anläggning av katetergastrostomi till 
bevarad magsäck med en nutritiv jejunumkateter, 
högersidigt pleuradränage och transhiatalt media
stinaldränage (Figur 1-3). Peroperativt noterades ock-
så en fläckvis svart slemhinna utan perforation i pars 
descendens duodeni. Vid peroperativ endoskopi per-
forerade denna, varför en duodenorafi gjordes och ett 
dränage också lades mot duodenum.

Patienten vårdades under fem dygn på intensiv-
vårdsavdelning, där han postoperativt ganska omgå-
ende blev hemodynamiskt stabil med lågt behov av 
vasopressorstöd. Han var initialt kraftigt övervätskad 
med njursvikt, varför dialys övervägdes. Dock vände 
S-kreatininvärdet dag 2, varför dialys aldrig blev ak-
tuell. Dagen efter operation påbörjades enteral nutri-
tion via jejunumkatetern. Antibiotikaregimen byttes 
till meropenem, då S aureus samt Lactobacillus växte 
i odlingar. Vasopressorn seponerades dag 5 med fort-
satt cirkulatorisk stabilitet, och dag 6 kunde patien-
ten extuberas. De bilaterala toraxdränagen avveckla-
des dag 8.

Patienten flyttades dag 9 tillbaka till länssjukhus 
för eftervård. Bukdränet avvecklades dag 13, då också 
meropenem byttes till peroralt amoxicillin–klavulan-
syra. Patienten skrevs ut till hemmet efter drygt 1 må-
nad.

Vid återbesök efter 4 månader hade patienten ut-
vecklat ett duodenalläckage som efter övergående ab-
scedering fistulerat. Patienten var i övrigt välmående 
och väl nutrierad via gastrostomi med dubbellumen-
sond med spetsen förbi läckaget.

I skrivande stund väntar han på rekonstruktion, 
som planeras 6–12 månader postoperativt. 

Diskussion
Så vitt vi vet är detta den första rapporten om en pa-
tient med perforerad akut nekrotiserande esofagit 
som handlagts i Sverige, även om vi tror att många 
patienter tidigare kan ha handlagts utan att man 
ställt denna diagnos. Den aktuella patienten hade un-
derliggande komorbiditet och riskfaktorer i linje med 
vad som angetts i tidigare rapporter. Trots begränsa-
de data verkar, liksom hos vår patient, tung kardio-
vaskulär multisjuklighet kombinerad med etylmiss-
bruk vara en gemensam nämnare vid akut nekroti-

serande esofagit. Likt tidigare fall i litteraturen hade 
patienten också en obehandlad kardiovaskulär sjuk-
lighet med dålig behandlingsföljsamhet, vilket till-
sammans med njursvikt kan ha bidragit till förlop-
pet [2-4].

Vår patient hade kraftig laktatstegring med meta-
bol acidos, förhöjt anjongap och normal glukosnivå, 
troligen på grund av mediastinit. Dessa faktorer kan 
ge fysiologiskt låg systemisk perfusion, som hos vår 
patient kan ha bidragit till förvärrad befintlig kronisk 
njursvikt och tillsammans med den kardiovaskulära 
komorbiditeten till att förvärra den hemodynamiska 
påverkan på esofagus [15]. s

b Potentiella bindningar eller jävsförhållanden: Inga uppgivna.
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Summary
Acute necrotizing esophagitis — a rare condition 
that may lead to life-threatening perforation of the 
esophagus
Perforated acute necrotizing esophagitis is a 
condition with several proposed etiological factors, 
hypothesized to be caused by weakened mucosal 
defence mechanisms and hemodynamic insult, leading 
to subsequent ischemia. We present a patient with 
acute necrotizing esophagitis, where underlying 
cardiovascular comorbidity and patient delay serve as 
potential contributing causal factors to the perforation. 
To prevent subsequent circulo-respiratory collapse and 
multi-organ failure, emergency esophagectomy was 
required, given that control of persistent leakage and 
mediastinitis was unlikely if managed conservatively. 


