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Medfödda hjärtfel 

• Ca 1% av levande födda har något medfött 
hjärtfel, innebär för Sverige: 750-1000/år

• ACHD i Sverige 40-50 000

• Flera överlever till vuxen ålder- för 50 år sedan 
överlevde ca 30%, nu ca 95% - det finns nu 
flera vuxna än barn med medfött hjärtfel

• På sikt ev minskning pga intrauterin diagnostik



Sverige, ACHD registrerade



Statistik ur årsrapport 2023



Hur mår ACHD- personer? 

Berghammer, M
Avhandling 2012



Gratz et al EHJ 2009;30:497-504

Skattad funktion 
vs uppmätt
peak VO2



Peak VO2 hos symptomfria ACHD

Diller et al 2005 Exercise Intolerance in Adult Congenital Heart Disease, 
Volume: 112, Issue: 6, Pages: 828-835, DOI: (10.1161/CIRCULATIONAHA.104.529800) 
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VO2 peak hos olika ACHD- kategorier 



Kempny et al  EHJ 2012;33:1386-96
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Diller et al 2005 Exercise Intolerance in Adult Congenital Heart Disease, 
Volume: 112, Issue: 6, Pages: 828-835, DOI: (10.1161/CIRCULATIONAHA.104.529800) 

VO2 vs NYHA hos GUCH- vs hjärtsviktspatienter 



Karin 32 år

• Förmakskorrigerad (a m Senning) 
transposition

• Måttligt nedsatt 
systemkammarfunktion

• Måttlig insufficiens i röd AV-klaff

• ”kliniskt i NYHA III a”

Bildresultat för senning correction pictures

https://www.google.com/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=2ahUKEwjN0YvIhYveAhVmwYsKHaQrBkYQjRx6BAgBEAU&url=https://www.achaheart.org/your-heart/health-information/transposition-of-the-great-arteries-after-mustardsenning-repair/&psig=AOvVaw1LgzKBO2CXyI_z8G3dJZoy&ust=1539782127966743


Karin, 32 år. L 162 cm, V 62 kg, BSA 1.66 m2

30W            105 W



VE/VCO2 36

VE/VO2
SS ca 30
Max   47 

SpO2 
Vila 100%
Max 91%

VO2/HR
Max 7

Vent reserv 
36%



Karin, 32



Karin 32 år

• VO2 peak 1.3 L/min, 
      21 mL/ kg x min
• 70% av ref
• Mellan 5-10 nedre percentilen

• Enl Kempny et al 2012, 
     hade TGA med atrial switch 24.4 + 7.5 
• Så syreupptaget är vad som kan förväntas efter förmakskorrigerad 

transposition
• Men Karin kan mkt väl känna sig begränsad i vardagen och jmf med 

jämnåriga
• Undersökningen bidrar med underlag för follow-up betr graden av 

kammarsvikt. Orsak till desaturation ?

    



Varför nedsatt arbetsförmåga hos ACHD? 

• Annorlunda anatomi, med eller utan korrektion 
(ex enkammarhjärta, TCPC) ger suboptimal 
cirkulationsanpassning under arbete 

• Kammarsvikt vä/ hö
• Utflödesobstruktion
• Shunt, ev med desaturation
• Arytmi, pace, kronotrop insufficiens
• Thoraxdeformitet
• Lungfunktionsinskränkning
• Ovana vid fysisk ansträngning/ restriktioner

Korrigerat eller icke- korrigerat vitium



Varför göra CPET hos ACHD- personer ?

• Svårbedömd arbetsförmåga anamnestiskt
– De vet inte hur det är att ha normal arbetsförmåga

• Vanligt arbetsprov kan vara svårbedömt

– Annorlunda hjärtfrekvensreaktion/ maxpuls/ pace

– Ibland svårvärderad blodtrycksreaktion

– Skattad ansträngning svårvärderad pga över/ underskattning

• Det behövs noninvasiva verktyg för 
– Uppföljning, behandlingsindikation, prognostik



Diller et al 2005 Exercise Intolerance in Adult Congenital Heart Disease, 

Volume: 112, Issue: 6, Pages: 828-835, DOI: (10.1161/CIRCULATIONAHA.104.529800) 

VO2 peak och prognos



Prognos vid Ebsteins anomali av tricuspidalisklaffen
Radojevic J et al, Int J Cardiol 2013;163:305-308



Exempel på follow- up 
VO2peak efter kateterburen stängning  av ASD

Giardini A et al . Inte J Cardiol  2008; 124: 179-82
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Stor shunt- större 
förbättring

Stor minskning av
högerkammardimension –
större förbättring



Kartlägga faktorer av betydelse för max. syreupptaget
Enkammarhjärta: systemisk höger- eller vänsterkammare 

 

Dhauna J et al, World 
Journal for Pediatric and 
Congenital Heart Surgery 
2022, Vol. 13(3) 366-370

Vid första CPET,
SRV (n=44) 27 år,  
SLV (n=91) 30 år
Annars ingen skillnad i
demografi, medicinering,
pace



Planera fysisk aktivitet/ träning





Exempel från en diagnosgrupp, Fallots anomali

• VSD

• RV- utflödesobstruktion
       Valvulär/subvalv/supravalv stenos/atresi

• Överridande aorta

Korrektion 
leder ofta till pulmonalisinsufficiens



Dallaire F et al  Pediatr Cardiol 2017;38:1097-1105

Multifaktoriell begränsning. Ett exempel: kammarfunktion/ reserv, 
hemodynamiska konsekvenser och effekter på CPET- mätningar hos 
opererade Fallot-patienter



158 pat med Fallot, korrigerade vid i medeltal 8 åå
Pulmonalisinsufficiens: uttalad 53, måttlig 55, lindrig 50 

Yang MC et al Acta Cardiol Sin 2015;31:478-84

Starkast samband med peak VO2:
Grad av PI, LV- funktion, ålder vid korr.





Personer med korrigerad Fallot
Müller J et al , Int J Cardiol 2015;196:158-64



Prognos för 
personer med 
korrigerad Fallot

Müller J et al , Int J Cardiol 
2015;196:158-64



Event= död el hospitalisering 
pga hjärtkirurgi, kateterburen 
åtgärd, arytmiproblematik



Ronny f 1973

• Född med Fallots anomali

• 1975 Blalock- Taussigshunt (a. subclavia-pulmonalis)

• 1977 ”totalkorrektion”. Patch i                                                   
förmaks- resp kammarseptum,                                          
vidgning av pulmonalis med patch

• 2012 pulmonalis-homograft pga uttalad insufficiens

• 166 cm, 70 kg, icke- rökare

• Ekokardiografi: 
Normal vä- kammarfunktion. Normalstora högersidiga hjärtrum. Hö kammare 
med lätt nedsatt longitudinell funktion men normal radiell. Välfungerande 
homograft med obetydlig insufficiens och systolisk hastighet 2.4 m/s  



30 W             134 W





Ronnys spirometri



Alonzo-Gonzalez et al 2013 Abnormal Lung Function in Adults With Congenital Heart Disease: Prevalence, Relation to Cardiac Anatomy, and 

Association With Survival, Volume: 127, Issue: 8, Pages: 882-890, DOI: (10.1161/CIRCULATIONAHA.112.126755) 

Lungfunktion och ACHD
1188 pat undersökta 2000- 09
drygt 70% var opererade
ålder vid us var 33 år + 13



Faktorer relaterade till måttligt- uttalat nedsatt 
lungfunktion

• Komplext hjärtfel

• Genomgången thorakotomi

• Skolios

• Diafragmapares

• Stort hjärta



% med måttligt – uttalat nedsatt lungfunktion

• Komplexa 55%

• Fallot 35%

• CoA 20%

• Klaffel 18-20%

• ASD, VSD 15-18%



Alonzo-Gonzalez et al 2013 Abnormal Lung Function in Adults With Congenital Heart Disease: Prevalence, Relation to Cardiac Anatomy, and Association With Survival, 
Volume: 127, Issue: 8, Pages: 882-890, DOI: (10.1161/CIRCULATIONAHA.112.126755) 



Man får förstås inte 
glömma att andra 
faktorer än
hjärtfelet/korrektionen 
också spelar roll för 
arbetsförmågan vid 
ACHD 

Leonardi B, Cifra B. CJC Pediatric and 
Congenital Heart Disease
Volume 2, Issue 6, Part A, 2023, 
Pages 314-321

https://www.sciencedirect.com/journal/cjc-pediatric-and-congenital-heart-disease
https://www.sciencedirect.com/journal/cjc-pediatric-and-congenital-heart-disease
https://www.sciencedirect.com/journal/cjc-pediatric-and-congenital-heart-disease/vol/2/issue/6/part/PA


Reflektioner

• CPET för ACHD- personer är värdefullt

• Anamnesen  är opålitlig och maxpulsen kan vara onormal

• Mycket i ACHD- handläggningen handlar om att detektera 
förändringar, här får vi flera variabler att följa

• För unga personer som ska opereras- även om indikationen är klar- 
så kommer frågor förr eller senare att uppkomma efteråt och då är 
det bra att veta hur arbetsförmågan var innan

• Störst utbyte får man av ergospirometri vid ACHD om man har god 
kännedom om patientens problematik och sjukhistoria, och 
inkluderar övriga undersökningsfynd i sin bedömning. Inte säkert att 
remittenten fixar den syntesen på egen hand

• Glöm inte lungfunktionen 

• Och inte heller att desaturation kan bero på odiagnostiserad shunt 
eller rest- shunt



Tack för ordet!  
eva.nylander@regionostergotland.se
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