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Introduktion

Vuxna patienter med medfodda hjartfel uppvisar stor variation med kombinationer av flera lesioner, typ
av kirurgi, tillkomst av forvarvade hjartfel och paverkad myokardfunktion med stigande alder. Ofta finns flera
genomgangna palliativa operationer. Komplexiteten gor det svart att ge exakta behandlingsrekommendationer,
i synnerhet nar indikationen ar prognostisk. Operationsindikationen &r darfoér beroende av den ursprungliga
operationstekniken snarare an enbart diagnosen i sig. Rekommendationer for kirurgi vid klaffstenoser
utgar fran tryckgradienter, men det ar vasentligt att vaga in kammarfunktion med ldga minutvolymer,
ymtom och 6vriga lesioner. D& manga rekommendationer om kirurgi baseras pa symtomatisk indikation
ar det viktigt att sa langt som mgjligt utesluta andra eller bidragande orsaker till symtomen.

Utredning/remissinformation

De fall som ir aktuella f6r kirurgi eller intervention skall diskuteras pA GUCH hjirtkonferens med GUCH teamet
bestiende av GUCH kardiolog, GUCH- och barnhjirtkirurg, thoraxanestesiolog, barnkardiolog, klinisk fysiolog
och barn- eller GUCH- radiolog. Relevant bildunderlag dr avgérande och undersokningar frin hemortssjukhuset
skall linkas till konferensen. Upprepade undersokningar har stort virde for bedomning av férindring 6ver tid.

MR ir vanligen att foredra fore CT med tanke pa upprepade undersokningar utifran stralningsrisk, sivida inte patienten
har icke MR-kompatibel pacemaker. Patientuppgifter som kan vara relevanta for beddmningen (lingd, vike, rokning,
co-morbiditet, sysselsdttning, mediciner, sirskilda behov) anges i remissen. Vissa hjirtfel ingdr ibland som en del i ett
syndrom (t.ex. atrioventrikulidr septumdefekt vid Downs syndrom, pulmonalisstenos vid Noonans syndrom och trans-
position vid 22q11-deletionssyndrom), vilket kan paverka omhindertagandet. Om patienten ir opererad tidigare bifogas
operationsberittelserna. Om symtomet ar dyspné hos tidigare opererad patient kan spirometri vara av virde for att se
eventuell restriktiv lungfunktionsnedsittning. CT koronarer alternativt koronarangiografi gérs preoperativt hos
patienter dver 40 ars dlder. Vid klaffingrepp ska patienten preoperativt undersokas av tandlikare for att utesluta
infektioner. Preoperativt rokstopp och minskning av évervikt minskar operationsrisker. En kortfattad sammanfattning
av symtom, kliniska fakta och utredning ska framga av remissen. Inremitterande likare bér beredas majlighet att
delta antingen med videolidnk, per telefon eller med konferens pa hemortssjukhuset.
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Operation/uppféljning

I samband med inldggning for operation genomgar patienten vid behov férnyad ekokardiografi som demonstreras
for opererande kirurg. Om det inte finns nigon CT i utredningsmaterialet gors en lagdos-CT preoperativt for
att se sternums relation till operationsomradet. TEE utf6rs vid behov peroperativt av undersokare med GUCH
erfarenhet. Utifran beslut vid thoraxkonferensen kan peroperativ arytmikirurgi géras hos personer med rytm-
problem sivida det inte patagligt forlinger operationen. Postoperativt fore hemgang eller 6verforing till hemorts-
sjukhus skall patienten genomga ny ekokardiografi och bedémning av GUCH kardiolog. Operationsberittelse och
planering efter utskrivning bifogas epikrisen. Antikoagulation (typ och lingd) vid klaffoperation och AV-klaffring
ska framga. Normalt ska patienten ha ett postoperativt besdk hos inremitterande likare inom 1 mén efter utskriv-
ning fran sjukhus. Operationsresultatet ska registreras i SWEDCON av inremitterande sjilv eller av GUCH-enhet
via rapport fran inremitterande. Sista sidan i virdprogrammet ir en mall avseende uppféljningen och vad som ska
registreras.

Fragan om hjirttransplantation kan vara komplicerad hos GUCH patienter pa grund av anatomi, manga
genomgangna operationer, immunologi och ibland pulmonell hypertension. Patienterna 4r ibland dessutom
adapterade till en lig funktionsnivd med sma marginaler varfor transplantationsfragan skall vickas i tid.

For narmare detaljer kring morfologi, fysikaliska fynd och syndrom hinvisas till dokumentet Handliggning
vid de vanligaste medfodda hjirtfelen (Katarina Hanséus, Jan Sunnegirdh 2016) samt ESC guidelines. Evidenslaget
betriffande rekommendationer ir oftast Level C. Nedan ir utredningsférslag vid nagra vanliga och/eller
viktiga GUCH-diagnoser. Rod farg (fet stil) indikerar undersdkningar som ska finnas med i inremissen,
gron farq (kursiv stil) indikerar underdkningar man kan komplettera med vid specifika tillstind eller som gérs
vid utredning pa rikssjukvardsenheterna.

Formakseptumdefekt (ASD)

Allmint: ASD uppticks inte sillan i vuxen dlder med symtom i form av nedsatt kondition, férmaksarytmi eller
hégerhjirtsvike.

Indikation: Symtomatisk och/eller prognostisk, vid hogersidig dilatation. Atgird minskar risk for formaksarytmier
och pé lang sikt hogerkammarsvikt.

Patientuppgifter: Symtom? Férmaksarytmier, i sa fall reglerat? Obehandlad hypertoni?

Utredning:

TTE Hogersidig dilatation. Tricuspidalanulus-/insufficiens. HK/HF gradient. Pulmonalstenos.
Vansterkammarfunktion. Mitralinsufficiens.

TEE i c:a 0, 45 och 90 grader. Kanter. Lungvener.

Arb-EKG med pox Funktionsnedsattning. Desaturation.

CT/MR Upp till i hoéjd med V Subclavia fér kartlaggning av lungvener. Alltid vid sinus venosus-ASD
och annan ASD-kirurgi.

Atgird: Kateterburet ingrepp ir forstahandsval om tekniskt méjligt. Hogerkateterisering gors i samband med
ingreppet for att utesluta pulmonell arteriell hypertesion (4-5 Woods Units).

Kirurgi vid mycket stor/multipla ASD, daliga kanter, annan samtidig kirurgi t ex tricuspidalring eller patientens
onskemal.

Kirurgi vid sinus venosus-defekt med samtidig tunnelering av anomala lungvener.

Uppfoljning: Risk for recidiverande pericardvitska efter kirurgi. Trombyl 6 man efter kateterslutning.
Uppfoljning med fokus pd eventuella formaksarytmier och regress av hogerstorlek. Kan avslutas om normaliserade
hjartrum och -tryck.
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Ventrikelseptumdefekt (VSD)

Allmiént: Hemodynamiskt signifikant VSD ir i allmidnhet opererad under barnadren och kontroller avslutade.
Mindre membranés VSD utan vinsterkammarpéaverkan féljs pi GUCH mottagning med glesa intervall med
ekokardiografi. Risk finns for aortainsufficiens och for hogerkammarhypertrofi med subvalvulir RVOT obstruktion
(double chambered right ventricle).

Indikation: symtomatisk, med vinster-hdgershunt och utan pulmonell hypertension. Prognostisk om progredierande
aortainsufficiens, vinsterkammardilatation eller endocardit.

Patientuppgifter: Symtom? Genomgangen endocardit?

Utredning:
TTE Vansterkammardilatation. Aortainsufficiens. Hogerkammartryck. Lokalisation av VSD. Multipla
VSD. Double chambered right ventricle (muskelbunt i hégerkammaren)/pulmonalstenos.
TEE om aortaklaffnara, membrands VSD som orsakar aortainsufficiens.
CT/MR for att utesluta annan samtidig patologi, t ex ductus, samt om TTE &r inkonklusivt. MR ger dven
matning av shuntstorlek.
Kateterisering for kartlaggning av shuntstorlek och pulmonell resistens om icke-invasiva metoder varit otillréckliga.

Atgird: Sutur eller patch. Om samtidig aortainsufficiens gors i forsta hand plastik pa aortaklaffen.

Uppféljning: Perioperativt finns lag risk f6r AV-block. Fokus pa vinsterkammarfunktion samt vid behov
fortsatt folja aortaklaffen.

Atrioventrikular septumdefekt AVSD (partiell och komplett)

Allmint: Detta hjirtfel 4r som regel opererade i barndomen, men kan dven upptickas i vuxen alder. Restlickage
i patch 6ver VSD eller ASD primum férekommer, ndgon ging med lickage mellan férmaket och kammaren pa
andra sidan. "Mitralis”insufficiens efter suturerad cleft 4r vanligt. Subvalvulir aortastenos férekommer. Patienter
med biologisk klaffprotes i mitralis eller tricuspidalisposition behover forr eller senare reoperation pa grund av
klaffstenos eller insufficiens.

Indikation: Symtomatisk. Prognostisk vid dilatation av hégersidiga hjartrum eller méttlig AV-insufficiens.
Atgiird minskar risk for formaksarytmier, progredierande AV-klafflickage och pulmonell hypertension.

Patientuppgifter: Symtom? Férmaksarytmier? Tidigare op?

Utredning:
TTE Partiell eller komplett. Grad av AV-insuff. Férstoring av hjartrum. LVOT. Tricuspidalanulus.
Hégerkammartryck. Pulmonalstenos. Riktning pa shunten.
TEE Om arteriella AV-klafflackagets genes ar svarbedémd pa TTE (kluvet “mitral”segel?)
Om VSD-komponent &r svar att utesluta pa TTE.
Arb-EKG med pox Funktionsgrad. Arytmier.
CTIMR Om TTE &r inkonklusivt. Shuntstorlek.
Kateterisering Om pulmonell hypertension inte kan varderas med TTE.

Atgird: Patch i septumdefekter och i forsta hand sutur av kluvet “mitral”segel. Klaffprotes om plastik inte ir
mojlig. Ring i tricuspidalis vid behov (tricuspidalanulus > 4 cm).

Uppfoljning: Om komplett AVSD finns perioperativt lag risk for AV-block. Fokus pa AV-klaff-funktion vid
uppfoljning. Foljs fortsatt dven om hjartrum normaliserats och bra klaffunktion.
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Oppetstaende ductus arteriosus (PDA)

Allmint: Liten PDA utan hemodynamisk paverkan i form vinsterkammardilatation kriver ingen dtgérd.
Stor PDA med pulmonell hypertension och Eisenmengerutveckling sluts ej.

Indikation: symtomatisk och/eller prognostisk vid vinsterkammardilatation. Atgird minskar risk fr pulmonell
hypertension och vinstersidig dilatation av hjirtrum (med risk f6r arytmier).

Patientuppgifter: Symtom? Férmaksarytmier? Blasljud? Pox i hand och fot.

Utredning:
TTE Vansterkammardilatation. TI-gradient. Pulmonalstenos. Gradient éver ductus i parasternalt
tvarsnitt. Visualisering suprasternal vy. Shuntriktning.
CT/IMR Vardering med tata snitt 6ver ductusomradet 6nskvart for battre information infér ingrepp.
Shuntstorlek.

Atgiird: I forsta hand kateterburen teknik. Angiografi och kateterisering gérs i samband med ingreppet.
Ytterst sillsynt gors kirurgi pa vuxna.

Uppféljning: Litet restflode kan ses initialt 6ver pluggad ductus. Kontroll 3 man postop med rtg pulm och TTE.
Fokus pa vinsterkammare, hogerkammartryck och ductusomride. Om normalisering kan uppféljning avslutas.

Pulmonalisstenos/insufficiens

Allmint: Valvulir pulmonalisstenos behandlad med ballongdilatation under barnaéren har god langtidsprognos,
men savil insufficiens som restenos péa grund av forkalkning férekommer. Subvalvulir pulmonalisstenos (eller
double chambered right ventricle) 4r ofta associerat med VSD.

Indikation: Symtomatisk om stenos med gradient > 64 mmHg. Prognostisk om maxgradient > 80 mmHg.
Atgird kan vervigas vid ligre gradient om hégerkammarfunktionen ir nedsatt. Symtomatisk om stor insufficiens
och/eller 6kande hogerkammarvolymer (> 160 ml/m2).

Patientuppgifter: Symtom? Tidigare opererad?

Utredning:
TTE Valvular eller subvalvular. Samtidig ASD/VSD? Samtidig pulmonalinsufficiens.
Hogerkammarpaverkan. Progresstakt.
Arb-EKG med pox Funktionsvardering, arytmier och desaturation.
CT/MR Om osakerhet var stenosen ar lokaliserad samt utesluta pulmonalgrenstenoser. Grad av
insufficiens. Indexerad hdgerkammarvolym.
Kateterisering Om gradientmatning/lokalisation ar osaker pa TTE i synnerhet vid nedsatt hogerkammar-
funktion, eller i samband med ballongdilatation.

Atgird: Kateterburen ballongdilatation om valvulir stenos. Om sub- eller supravalvulir stenos kirurgi med
resektion, vidgande patch eller homograft. Lungartirgrenstenoser i forsta hand kateterburen vidgning med stent.

Uppféljning: Ett par ars intervall. Ballongdilataterad eller homograftoperererad foljs avseende grad av insufhi-
ciens/reststenos med eventuell hdgerkammarpaverkan.
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Aortastenos/insufficiens

Allmint: Patienter med valvulir aortastenos har ofta genomgitt valvulotomi i barndomen, vilket medfér
forkalkning och risk for symptomgivande stenos eller insufhciens under uppféljningstiden. En del patienter 4r
Ross-opererade, vilket innebir att pulmonalklaffen flyttats till aortaposition med reimplantation av koronarer
samt homograft i pulmonalisposition. Nedsatt myokardfunktion pd grund av fibros eller vinsterkammar-
hypertrofi fsrekommer.

Indikation: Symtomatisk vid tdt aortastenos. Prognostisk om tit stenos med patologiskt arb-EKG, forsimrad
vinsterkammarfunktion eller snabb progress. Symtomatisk om stor insufficiens. Prognostisk om stor insufficiens
med sjunkande EF, tilltagande vinsterkammardimensioner upp mot 7 cm LVEDD/5 cm LVESV. Ross-opererad

om motsvarande lickage i neo-aorta eller homograftdysfunktion.

Patientuppgifter: Symtom? Tidigare op? Planerar graviditet? Hypertoni?

Utredning:
TTE Gradient. Valvular eller subvalvulart membran. Bicuspid. Systolisk vansterkammarfunktion.
Diastolisk dysfunktion. LVOT-vidd. Insufficiens. Ascendensvidd. Progresstakt. Ductus.
Gradient i descendens. Pulsatilt flode i bukaorta.
Arb-EKG Funktionsniva. Symtom. BT-fall. Ischemi. Arytmier.
CTIMR For ascendensvidd och for att utesluta coarctation om TTE ar otillrackligt.
Stenos/insufficiensgrad.
CT hjérta, EKG-triggad Om koronarimplantation kan bli aktuell vid aortarotdilatation. Vid Ross-opererad med
ischemitecken.

Atgird: Kirurgi med mekanisk eller biologisk klaff alternativt resektion/plastik av subvalvulirt membran utifran
individuell bedémning. TAVI inte i klinisk praxis i nulaget.

Uppféljning: Postop kontroll och direfter med 1-2 ars intervall, beroende pa val av klaffmaterial och resultat.
Subvalvulirt membran kan recidivera och foljs ocksa upp. Ross-opererad f6ljs avseende bade hoger- och vinster-
sidig klaffunktion samt ascendensvidgning.

Coarctatio aortae

Allmint: Coarctation férekommer i kombination med andra vinstersidiga utflddeslesioner sisom aortastenos
pa olika nivaer, bicuspid aortaklaff och mitralisstenos (parachute mitral valve, Shone syndrom). Hypertoni dr
vanligt dven efter framgangsrik korrektion och skall behandlas farmakologiskt pa sedvanligt sitt. Det finns 6kad
risk for ischemisk hjirtsjukdom. Hypoplastisk aortabige ger kvarstiende hypertoni trots opererad coarctation.
Risk for aneurysm i coarctationsomradet finns, i synnerhet efter operation med patch.

Nyupptickta fall fsrekommer hos unga vuxna med hypertoni och missas ofta. Blodtrycksmitning i arm och
ben ir obligat hos unga personer med hypertoni och ger i allménhet diagnosen i kombination med transthorakal

ekokardiografi

Indikation: Prognostisk om hypertoni och invasivt mitt gradient > 20 mmHg. Samtidig ascendensdilatation
eller aortainsufliciens stirker indikationen.

Patientuppgifter: Hypertoni? Tidigare op-metod/nativ?

Utredning:
Blodtryck Arm/ben, 24-tim BT-matning (obs BT tas i hoger arm pa patienter som ar opererade med
Subclavian flap).
TTE Vansterkammarhypertrofi. Aortainsufficiens. Bicuspid aortaklaff. Ascendensdilatation.
Progresstakt. Gradient 6ver aorta descendens. Sdgtandmaonster i bukaorta.
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CT/MR For visualisering/matt och gradient av fértrangningen, dess lage i forhallande till vanster
subclavia samt ascendensvidd. Vansterkammarhypertrofi. Aortaklaffmorfologi.

Arb-EKG Funktionsnivd. Symtom. BT-stegring. Ischemi. Arytmier.

Atgiird: [ forsta hand kateterburen stentning, bide vid restenos och nativ coarctation. Invasiv gradient mits
perioperativt. Kirurgi via thoracotomi om kateterburen teknik inte ir méjlig.

Uppféljning: Perioperativt férekommer sillsynt hypertensiv kris. Vanligt med diffusa symtom fran brostkorg
och ben vid 4tgird av nativ coarctation da flddesforhallanden dndras radikalt. CT 3-6 mén efter kateteringrepp
och Trombyl 6 man. Blodtryck arligen, vid behov 24 tim BT-mitning och TTE med 2 ars intervall. Morfologisk
kartliggning med MR/CT utifrin behandlingsresultat med c:a 5 drs intervall.

Fallots tetrad (opererad i barndomen)

Allmint: Pulmonalisinsufficiens ses alltid efter operation med vidgning av utflodesdelen med patch. Den tolereras
vil inledningsvis, men uttalad pulmonalisinsufficiens leder pa sike till symtomatisk hégerkammardilatation och
nedsatt hogerkammarfunktion. Pulmonalisgrenstenoser kan kriva atgird med i férsta hand ballongvidgning och
stentning. Tidigare Blalock Taussig shunt kan medféra savil pulmonalgrenstenos som ligre systemblodtryck i
armen pa samma sida. Patienter opererade med homograft (conduit) utvecklar med tiden stenos eller insufficiens
som kriver atgird med kateterburen klaffimplantation dir detta dr tekniskt méjligt eller byte av homograft med
oppen kirurgi. Vinsterkammardysfunktion i varierande grad ses ibland, delvis beroende pa invers septumrérlighet
och ir prognostiskt ogynnsam. Arytmi ir ofta ett symtom pa underliggande hemodynamisk lesion, som skall
uteslutas. Sekundir tricuspidalisinsufficiens dr prognostiskt ogynnsamt och stirker indikation for re-intervention.

Indikation: Symtomatisk pulmonalisinsufficiens/stenos eller rest-VSD. Prognostisk vid pulmonalisinsufhiciens
och progredierande h6kammarvolym/dysfunktion eller indexerad hgerkammarvolym > 160 ml/m? kroppsyta.
Prognostisk vid pulmonalstenos > 80 mmHg.

Patientuppgifter: Symtom? Tidigare operationer? Arytmi/svimning?

Utredning:

TTE Hogerkammarfunktion och storlek. Pulmonalisstenos/insufficiensgrad.
Tricuspidalisinsufficiens. Tricuspidalanulus. Rest-VSD. Vansterkammarfunktion.
Progresstakt. Ascendensvidd.

ArbEKG/ Ergospirometri | Funktionsgrad. Blodtryck. Arytmier. Desaturation.
med pox

MR Hogerkammarfunktion. Indexerad hégerkammarvolym i systole och diastole.
Grad av pulmonalstenos/insuffieciens. Vidd i homograft/pulmonalis.
Stenoser i lungartargrenar. Shunt.

Holter/tum-EKG/ Reveal/ Om arytmianamnes
invasiv elfys

CT hjérta, EKG-triggad om pat har homograft (dar klaff-forsett stent (Melody) kan bli aktuellt) for vérdering
av koronarernas forhallande till homograftet. Vidd i homograft. Lungartargrenar.

Kateterisering Om ovanstaende utredning ar inkonklusiv, ofta med beredskap for klaff-forsett stent.

Atgird: Kateterburet med klaff-forsett stent om homograftproblematik med gynnsam anatomi enligt ovan.
Kirurgi om homograft/pulmonalproblematik som inte limpar sig for kateterburet ingrepp och/eller betydande
rest-VSD.

Uppfoljning: Pat som genomgatt kateterburet ingrepp gor rtg pulm efter 1, 3, 6 och 12 man med fragestillning
stentfrakcur. Trombyl livslangt. Observans pi endocardit och arytmi. Arlig uppfoljning med TTE. Pat som
genomgdtt kirurgi med homograft 1-2 ars intervall med TTE och fokus pa homograftdysfunktion och arytmi.
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Pulmonalisatresi med VSD (op i barndomen med homograft i pulmonalis)

Allmint: Efter korrektion i barndomen med conduit mellan héger kammare och a pulmonalis ses anatomi och

conduitproblem likartade de vid Fallots tetrad (se detta avsnitt). Vid pulmonalisatresi ses dirutdver ofta under-

utvecklat lungkirlerid med pulmonell hypertension. Hos patienter med kvarstiende MAPCA kirl (multipla

aorto-pulmonella kollateraler frin aorta descendens) finns risk for 6vercirkulation och hypertensiv

lungkirlssjukdom, men shunten kan ocksa vara nodvindig for att uppritthalla adekvat lunggenomblddning.

Indikation: Symtomatisk. Prognostisk om homograftdysfunktion/rest-VSD motsvarande resonemang vid Fallot.

Patientuppgifter: Symtom? Tidigare kirurgi? Arytmier? Saturation?

Utredning:

TTE

Gradient homograftstenos. Grad av homograft-insufficiens. Ho-kammarfunktion.
Hogerkammartryck. Rest-VSD.

Arb-EKG med pox

Funktionsgrad. Blodtryck. Arytmier. Desaturation.

CT/MR

Homograftstenos/insufficiensgrad. Homograftvidd. Kartldggning av lungartartrad med
uteslutning av perifera stenoser och kvarvarande MAPCA-karl (major aorto-pulmonary
connecting arteries). Indexerad hdgerkammarvolym. Shunt.

CT hjérta, EKG-triggad

For kartlaggning av koronarer i forhallande till homograft (om klaff-férsett stent kan
bli aktuellt). Grenstenoser i lungartarerna.

Kateterisering

Om ovanstaende utredning ar inkonklusiv, ofta med beredskap for klaff-forsett stent.
Vid uttalad pulmonell hypertension.

Atgird: som Fallots tetrad. MAPCA-kiirl kan behéva slutas kateterburet. Ballongvidgning och stentning kan

vara aktuellt vid lokaliserade perifera pulmonalisstenoser

Uppfoljning: som Fallots tetrad.

Ebsteins anomali

Allmint: Innebir missbildning och apikal forskjutning av tricuspidalisklaffen dir ett eller flera klaffblad 4r samman-
l6dda med endokardiet i kammarviggen. Hjirtfelet medfor stort hoger formak (atrialiserad hogerkammare),
tricuspidalisinsufficiens och ofta liten funktionell hégerkammare med sma slagvolymer av varierande grad.

Férmaksseptumdefeke dr vanligt och hogt tryck i hoger formak medfor hoger-vinster shunt med arteriell

desaturering. Arytmi med extra dverledningsbanor (WPW syndrom) ir inte ovanligt. Infor ingrepp bor extra

retledningsbanor aktivt uteslutas di ett eventuellt postoperativt férmaksflimmer kan 6verleda ner i kammaren

till ventrikelflimmer om extrabana foreligger.

Indikation: Symtomatisk om hjirtsvike, arytmi, desaturation, paradoxal embolisering.

Patientuppgifter: Symtom? Vilopox? Arytmier? Antikoagulation?

Utredning:

TTE

Atrialiserad ho-kammardel. Ho-kammarstorlek och funktion. Tl-gradient. Storlek av TI.
Slagvolym va-kammare. ASD med va-ho/hé-va flode (bubbelkontrast) Ett eller flera
klaffblad nedbundna.

Arb-EKG med pox

Funktionsgrad. Blodtryck. Arytmier. Desaturation.

Holter/tum-EKG/
Reveal/invasiv elfys

Om inte extra retledningsbanor &r uteslutna.

MR/CT

Om TTE ar inkonklusivt.

TEE Vardering av vilka segel som ar nedbundna och hur uttalat, vid tricuspidalisinsufficiens
dar atgard dvervags? ASD-lokalisation i 0, 45 och 90 grader.
Kateterisering Vardering av hégerkammartryck med och utan ballongocklusion av ASD, vid diskussion

om eventuell ASD-slutning i samband med ingreppet.
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Atgird: Kateterburen slutning av ASD om patienten inte desaturerar vid anstringning alternativt liga higer-
kammartryck vid kateterisering. Plastik pa tricuspidalklaff i férsta hand om stort lickage, biologisk klaff i sill-
synta fall. Glenn-operation (cava superior till pulmonalartir)om hogerkammaren bedoms behéva avlastning.

Uppfoljning: Livslingt med 1-2 ars intervall. Fokus pé arytmier, desaturation.

Transposition av de stora artarerna (TGA)
1. TGA med férmakskorrektion (Mustard/Senning-op)

Allmint: Formakskorrektion (atrial switch) innebir att ven-inflédena dirigerats om sa att hger formak tar emot
lungvenflode och héger kammare saledes ir arteriell kammare som pumpar ut i aorta. Risk for hjartsvikt och
insufficiens i arteriell AV klaff (tricuspidalis) som leder till ytterligare forsimring. Det 4r vanligt med formaks-
arytmier och sinusknutedysfunktion. Vid pacemakerbehov finns risk att tilta upp mitralklaffen samt att orsaka
stenos i dvergingen cava superior/formakstunnel.

Indikation: Symtomatisk vid svikt, arytmi eller lickage i tunnelsystemet ("baffle” i engelsksprakig litteratur)

Patientuppgifter: Sviktsymtom? Férmaksarytmier? Antiarytmika, antikoagulantia?

Utredning:
TTE Systemkammarfunktion (=ho-sidig). Progresstakt. Arteriellt AV-klafflackage. Lackage
eller stenos i tunnel (anslutning systemvener/va férmak).
Arb-EKG med pox Funktionsgrad. Blodtryck. Arytmier. Desaturation.
MR/CT Systemkammarfunktion. Progresstakt. Tunnel-lackage. Stenos i dvergang systemven/

tunnel AV-klafflackage.

Holter/tum-EKG/ Reveal Detektion av arytmier.

TEE Vid utredning om tunnel-lackage for lokalisation

Atgird: Kateterburna ingrepp vid tunnel-lickage eller systemvensstenos. Elfys-ablation mot formaksarytmier
som bidragande faktor till systemkammardysfunktion. Klaffkirurgi av tricuspidalklaff om symtomatisk med
stort lickage och bra kammarfunktion. Progredierande systemkammarsvikt utreds f6r hjirttransplantation.

Uppfoljning: Arlig uppfoljning med TTE. Fokus arytmier. Upprepade MR fér virdering av kammarfunktion
over tid. Upprepade arb-EKG for funktionsvirdering dver tid.

2. TGA med VSD, Rastelli-opererad

Allmint: Vinsterkammare 4r kopplad via en patch frin septumtoppen pd VSD till aorta och hoger kammare
till a pulmonalis via en conduit (homograft). VSD- och patchvidden motsvarar LVOT. Pulmonalisconduitstenos
eller insufficiens behandlas enligt tidigare avsnitt Fallots tetrad. Rest- VSD i utflodespatchen eller vinstersidig
utflédesobstruktion i tunnelplastiken férekommer.

Indikation: Symtomatisk pga homograftproblem eller patch-lickage med vinsterkammardilatation. Man kan
overviga kirurgi om utflodesgradient i vinsterkammaren 6ver 50 mmHg i medel.

Patientuppgifter: Symtom? Tidigare operation?

Utredning:

TTE Vansterkammarstorlek/funktion. Patchlackage. Va-hoé/ho-va flode dver patchlackage.
Utflodesgradient i va-kammare, i sa fall i VSD-hojd eller aortaklaff. Hogerkammarstor-
lek/funktion. H6-kammartryck. Grad av homograftstenos/insufficiens. Progresstakt.

Arb-EKG med pox Funktionsgrad. Blodtryck. Arytmier. Desaturation.

MR/CT Homograftstenos/insufficiensgrad. Homograftvidd. Indexerad hdgerkammarvolym.
Shunt.
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TEE For exakt lokalisation av eventuellt patchlackage

CT hjérta, EKG-triggad For kartldggning av koronarer i férhallande till homograft (om klaff-forsett stent kan
bli aktuellt). Grenstenoser i lungartarerna.

Kateterisering Om ovanstaende utredning ar inkonklusiv, ofta med beredskap for klaff-forsett stent.

Atgéird: Homograftproblematik i forsta hand kateterburet klaff-férsett stent om gynnsam anatomi, i andra hand
kirurgiskt homograftbyte. Vid patchlickage/utflodesfortingning kirurgi.

Uppféljning: Vid klaff-forsett stent, v.g. se under Fallot. Homograft foljs livslangt. Om patienten opererats for
patchlickage finns risk for nytt lickage da en lang patch utsitts for tension. Uppféljning med ett-tva drs intervall
samt vid nytillkomna symtom.

3. TGA op med Arterial switch

Allmint: God prognos med fa komplikationer. Kranskirlen 4r reimplanterade i pulmonalisroten som sitter

i aortaposition och dr anastomoserad till aorta ascendens. Aortaroten i pulmonalisposition ir kopplad till
pulmonalis och ligger framf6r aorta dir férsnivning av pulmonalgrenarna som rider 6ver aorta inte ir ovanlig.
Dilatation i neo-aorta med lickage i neo-aortaklaffen forekommer och kan 6ka med stigande élder.

Indikation: Symtomatisk om pulmonalisgradient > 60 mmHg, stor neo-aortainsufficiens eller kranskirlsischemi.
Prognostisk vid stor insufficiens i neo-aorta (sjunkande EF < 50 %, LVEDD>70, LVESD>50 mm) eller
progredierande aortadilatation > 55mm, koronarischemi, svara perfusionsdefekter till foljd av lungrenstenoser,
pulmonalstenos med hogerkammardysfunktion eller gradient > 80 mmHg.

Patientuppgifter: Symtom? Brostsmirtor? Planerar graviditet? Tidigare op?

Utredning:

TTE Vansterkammarstorlek/funktion. Regionalitet. Vidd aortarot och ascendens.
Insufficiens i neo-aorta. Lungartar/grenstenos. Hogerkammarstorlek/funktion.
Tricuspidalinsufficiens. Hogerkammartryck. Progresstakt.

Arb-EKG Funktionsgrad. Blodtryck. Ischemi. Arytmier.

MR/CT Om TEE otillrackligt. Grad av insufficiens i neo-aorta. Ascendensvidd. Lungartargrenstenos.

TEE For exakt lokalisation av eventuellt patchlackage

CT hjérta, EKG-triggad Om ischemi pa arb-EKG eller regionalitet pa TTE

Perfusionsscint For perfusionsfordelning vid misstanke om pulmonalgrenstenos

Atgird: Klaff-op av neo-aorta och/eller ascendens ingrepp. Biologiskt eller mekaniskt alternativ. TAVI ir inte
rekommenderat i nuldget. Kirurgi eller stent av koronarstenoser utifrin morfologi. Kateterburen dtgird i forsta
hand av lungartirgrenstenoser.

Uppfoljning: Livslang kontroll av klaffar och ascendensvidd med 1-2 érs intervall.

Fontancirkulation/TCPC Total cavopulmonell connection

Allmint: Operation med Fontancirkulation (ho férmakséra till pulmonalis) eller TCPC (V Cava inf och sup
kopplade direkt till pulmonalis via tunnel) 4r utforligt beskrivet i barnkardiologins virdprogram for Medfodda
hjirtfel Lund/Géteborg. Bakomliggande diagnos ir vanligen tricuspidalisatresi, pulmonalisatresi med intakt
kammarseptum, dubbelt inflode till vinsterkammare, obalanserad AVSD eller hypoplastiskt vinsterkammarsymtom.
Vid underutvecklat vinsterkammarutfléde kan patienten vara opererad med anastomos pulmonalis till aorta
ascendens (DKS, Damus-Kay-Staensel). Kammarmorfologi och -funktion ir betydelsefull f6r prognos.

Fontancirkulation medfor kroniskt forhojt CVP kring 12-15 mmHg och en underfylld systemkammare. Eftersom
lungblodfléde drivs av CVP ir patienterna kinsliga for hypovolemi exempelvis vid gastroenterit, feber, eller icke
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kardiell kirurgi. De ir beroende av ligt pulmonellt tryck varfor t.ex. hinder i luftvigarna, luftvigsinfektion,
formaksarytmi med 6kat fyllnadstryck kan fa stora konsekvenser. Hogre CVP kan medféra leverpiverkan med
risk for cirrhos och malignitet. Hos TCPC opererade patienter mynnar sinus coronarius ofta i systemformaket,
vilket medf6r en lindrig arteriell desaturering. Vid mera uttalad desaturering (pox ner mot 90 %) skall vendst
shuntfléde via fistlar misstinkas. Proteinférlorande enteropati (PLE) 4r en ovanlig men allvarlig komplikation
med hypoalbuminemi, ascites och pleuravitska. Forhojt alfal-antitrypsin i feces kan ge diagnosen. Arytmier
har stor hemodynamisk paverkan och skall behandlas akut med elkonvertering, dir anestesiologen ska vara
noggrant informerad. Ablation 4r tekniskt komplicerat och bér utféras vid centra med erfarenhet. Pacemaker
med kammarelektrod kriver epikardiellt system.

Indikation: Symtomatisk p.g.a. fistelproblem med desaturation eller paradoxal embolisering. Symtomatisk p.g.a.
stenos i tunnelsystem/proteinforlorande enteropati (PLE). Symtomatisk p.g.a. lickage i Damus-Kaye-Staensel
(DKS)-anastomos.

Patientuppgifter: Symtom? Grunddiagnos. Op-berittelser. Arytmier? Blodfértunning? Syndrom?

Utredning:

TTE Systemkammarmorfologi och funktion. AV-klaffinsuff. TCPC-tunnelstenos. Synligt
tunnellackage till systemformak. Lackage i DKS-anastomos.

Arb-EKG med pox/6 min. | Funktionsniva. Arytmier. Desaturation
gangtest/ Ergo spirometri

MR/CT Kammarfuntion. Tunnelstenos. AV-ldckage. Lackage i DKS-anastomos. Fistlar.
TEE Fistel-lokalisation infor, eller i samband med, kateterburen fistelslutning
Holter/tum-EKG/Reveal Arytmiproblematik, bade taky- och bradyarytmier vanliga.

Kateterisering Pulmonell resistens. Minutvolym. Ventryck. Fylinadstryck i kammare. Shunt/fistel.

Porta/cava-gradient.

Atgird: Om mojligt kateterburen slutning av fistlar om ventryck tilliter. Om méjligt kateterburen stentning av
tunnelstenos. Transplantation om behandlingsresistent kammarsvike eller PLE.

Uppfoljning: Inom 1 mén postop med kontroll av 6dem, pleuravitska, pericardvitska samt pox, sirskilt vid
titning av fistlar. Utifran klinik direfter kontroller med 6-12 mén intervall, inklusive blodprover enligt ovan.
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MALL UPPFOLJNING

3-6 VECKOR POSTOP

Information till patienten om operationsresultat och framtidsplan
Deltagande i fysioterapi 2-3 ggr/v
Analgetikakonsumtion

Sjukskrivning c:a 2 man post-op, girna halvtid sista veckorna infér dtergang till fullt arbete

Rapport till SWEDCON:

Hb:
UCG:
EQ5D:

Postoperativ komplikation:

6-12 MAN POSTOP

Information framtida kontroller, symtom att vara uppmirksam pa.
Behov av fysioterapeut

Vid mer komplexa hjirtfel dir man kan forvinta sig framtida reinterventioner kan det vara rimligt att gora en
MR vid uppféljningen som utgingsvirde for framtida diskussioner.

Rapport till SWEDCON:

UCG:

EQ5D:

NYHA:

Funktionsvirdering (arb-EKG/Ergo-spir/6-min gangtest) :

Postoperativ komplikation:
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