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Formaksseptumdefekt (ASD)

Frekvens: C:a 7,5 % av alla medfodda hjartfel. Konsfordelning: Flickor/pojkar 2/1. Ibland arftlig.

Morfologi
Defekten ligger oftast i fossa ovalis regionen. Kan vara forenad med anomala lungvener, speciellt vid
hogt sittande defekt (sinus venosus defekt).

H&modynamik
Shunt fran vanster till hoger formak med volymsbelastning av hogerhjértat och lungcirkulationen.
Okning av lungkarlsresistensen ovanlig i barnaaldern.

Symtom
Vid mycket stor shunt kan symtom ses under de forsta barnadren men vanligtvis inga symtom i
barnaaldern. I vuxen alder formaksarytmier och hogersvikt.

Undersékningsfynd
Okade parasternala pulsationer kan forekomma. Konstant kluven 2:a ton. Systoliskt
inteektionsblasljud éver 12 sin. Vid storre shunt svagt diastoliskt fyllnadsblasljud 6ver 14 sin.

EKG
Vanligtvis hogerstalld el-axel och héger grenblock, oftast inkomplett.

Rontgen
Latt till mattlig hjartforstoring. Vida lungkarl vanligt men inte obligat.

Ekokardiografi

Forstoring av hoger formak och kammare. Defekten kan oftast ses men kan vara svar att avgransa.
Med Doppler kan shuntflodet i defekten pavisas. Under forsta aret ses relativt ofta en liten shunt via
foramen ovale (diameter < 4mm). Foramen ovale sluter sig oftast spontant senare.

Utredning

Kvantitativ shuntbestdmning sallan motiverat, i tveksamma fall bestdms Qp/Qs med MRT eller vid
hjértkateterisering om kateterslutning 6vervags. Transesofagealt ultraljud, angiografi, alternativt MRT
eller CT kan vara nddvéndigt vid misstanke om anomalt mynnande lungven.

Differentialdiagnoser
Lindrig pulmonalstenos - rontgenfyndet differentierar. ASD-primum - EKG differentierar.

Behandling

Minimal shunt - ingen behandling. Vid tecken pa signifikant vanster-hégershunt finns
behandlingsindikation i form av kateterburen eller kirurgisk slutning. Infor eventuell kateterslutning
av formaksseptumdefekt gors en vérdering av defektens storlek och lokalisering utifran transthorakalt
ultraljud som bor visa ASD i longitudinella och tvarsnittsprojektioner bade subcostalt och
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transthorakalt. Definitivt stallningstagande till om kateterslutning ar mojlig sker vid hjartkateterisering
med hjélp av transesofagealt ultraljud och eventuell angiokardiografi. Patient/féréldrar erbjuds
kateterbehandling, men skall ocksa ges full information om den kirurgiska behandlingsmetoden. For
narvarande anvands oftast Amplatz device. Operation i hjartlungmaskin, vanligtvis forst efter tva ars
alder om inte slutning med kateterteknik &ar lampligt. Operationsrisk mycket lag. Vanligtvis fullstandig
normalisering efter behandling.

Uppfoljning

Oavsett behandlingstyp (kirurgi/kateteriseringsteknik) bor patienten foljas tills tidigare noterade
avvikelser (vanligen hogerkammarforstoring) normaliserats. Efter kateterslutning finns risk for erosion
av formakstaket (1/1000 fall) vid anvandning av Amplatzdevice. Dessa sallsynta komplikationer har
vanligen intr&ffat inom de forsta veckorna efter ingreppet och sarskilt vid inséttande av stor
Amplatzplugg. | enstaka fall har erosion av formakstaket intraffat lang tid (i ett fall tre ar) efter
implantationen. Patienten bor uppmanas att hora av sig snarast om han/hon inte mar bra, sarskilt under
de forsta manaderna efter ingreppet. Uppfoljning efter kateterslutning sker for 6vrigt som efter
kirurgisk behandling. Vanligen kan kontroller avslutas efter ett ars uppféljning.

Ventrikelseptumdefekt (VSD)

Frekvens: C:a 1/3 av alla medfodda hjértfel, isolerad eller i kombination. Upptécks vanligen vid
undersokning pa grund av att ett stravt systoliskt blasljud noteras vid rutinundersokning. Vid stora
defekter kan kronisk hjartsvikt leda till dalig tillvaxt och nedsatt viktutveckling, vilket ocksa kan vara
det som leder till misstanke om hjartfel hos en del patienter som endast har laggradigt systoliskt
blasljud. Om lungkarlsmotstandet forblir forhojt efter fodelsen utvecklas inte symptom pa hjartsvikt,
vilket kan leda till sen upptéckt av stora kammarseptumdefekter.

Morfologi

Kan vara lokaliserad till vilken del av kammarseptum som helst, men ofta hogt subaortalt och nara
tricuspidalisklaffen (perimembrandsa defekter). Multipla defekter forekommer, speciellt inom
muskulara septum. Storleken mycket varierande fran mm-stora till mycket stora.

Hamodynamik

Vénster-hdgershunt som vid sma defekter &r liten och utan klinisk betydelse. Trycket i arteria
pulmonalis ar da normalt. Vid stora defekter tryckutjamning mellan kamrarna. Shuntriktning och grad
av shunt beror da pa skillnad i resistens i lungkarlsbadden jamfart med resistensen i systemkarlbadden.
Vid den normala minskningen av lungkarlsresistensen hos det spada barnet 6kande vénster-hdgershunt
som ofta leder till vansterkammarsvikt. Stor véanster-hdgershunt och forhgjt tryck i arteria pulmonalis
ger stor risk for sekundar 6kning av lungkarlsresistensen (Eisenmenger). Vanster-hdgershunten
minskar da och 6vergar s smaningom till hoger-vanster shunt med cyanos. Efter c:a 2 ars alder risk
for att karlforandringarna i lungorna blir irreversibla. Vid Downs syndrom risk for 6kad
lungkarlsresistens redan fore 6 manaders alder.



Symtom

Sma defekter ger inga symptom. Vid stora defekter tecken pa vansterkammarsvikt under
spadbarnsperioden men inte direkt hos det nyfodda barnet (lungkarlsresistensen da fortfarande hag).
Vid hoger-vénstershunt cyanos vilket dock vanligen inte ses forran efter flera ar.

Undersékningsfynd

Vid sma defekter hogfrekvent, holosystoliskt blasljud med p.m. i 14 sin. Minimala defekter kan ha ett
kortare hogfrekvent systoliskt blasljud med samma lokalisation. Vid storre defekter med véanster-
hogershunt holosystoliskt blasljud med p.m. i 14 sin. Kort mittdiastoliskt blasljud 6ver apex vid stor
shunt. 2:a tonens pulmonaliskomponent kan vara forstarkt. Fremissement forekommer vid kraftigt
blasljud. Vid storre defekter med forhojd lungkarlsresistens och darigenom minskande vanster-
hogershunt kraftig 2:a ton. Det systoliska blasljudet da kortare, svagare, av inteektionstyp och med
p.m. 6ver 12 sin.

EKG

Vid sma defekter normalt. Vid stor vanster-hdgershunt kan man se tecken pa vénsterformaksforstoring
och vansterkammarhypertrofi. Utomordentligt viktigt att uppméarksamma eventuell héger-
kammarhypertrofi som kan indikera forhojt tryck i htbger kammare och arteria pulmonalis och
darigenom risk for utveckling av dkad lungkarlsresistens.

RoOntgen
Vid sma defekter normal. Vid stor vanster-hogershunt ses hjartforstoring och vida lungkarl. Vid tkad
lungkarlsresistens inte sd markerad hjartforstoring, vida lungkarl centralt men inte perifert.

Ekokardiografi

Medelstora och stora defekter ses vanligen. Vissa defekter i muskulara septum kan vara svara att
pavisa. Forstoring av vanster formak och vanster kammare beroende pa graden av vanster-hgershunt.
Flodet genom defekten kan ofta pavisas med Dopplerteknik. Hastigheten i flodet genom defekten ger
mojlighet att skatta tryckskillnaden mellan kamrarna. Observera att defekter, dven stora kan vara svara
att upptacka vid utjamnade tryck mellan kamrarna (t.ex. nyfédd med mb Down).

Forlopp

Sma defekter har god prognos med hog frekvens av spontanslutning. Vid stor véanster-hdgershunt med
inkompensation risk for livshotande svikt som nédvandiggor tidig operation. Vid stor defekt med hogt
tryck i lungkretsloppet risk for 6kande lungkérlsresistens. Irreversibla karlforandringar dock ovanliga

fore 2 ars alder.

Vid permanent forhojd lungkarlsresistens fortsatt 6kning av densamma med 6kande cyanos och
fortidia dod, oftast dock forst i vuxen alder.

Aortainsufficiens kan utvecklas speciellt vid vissa hogt belagna defekter.

Differentialdiagnos

Mitralisinsufficiens har holosystoliskt blasljud dver apex. AV septumdefekt Ekg (vansterstalld elaxel),
ekokardiografi. Ductus arteriosus persistens svar differentialdiagnos vid forhojt tryck i
lungkretsloppet, eftersom fynden vid auskultation, Ekg och réntgen kan vara likartade. Ekokardiografi
skiljer.

Preoperativ utredning

Ekokardiografi, rontgen, Ekg. Vid tveksamhet om shuntstorlek kan shuntbestamning med isotopteknik
vara aktuell. Vid tveksamhet om eventuell pulmonell hypertension eller vid misstanke om multipla
muskuléra defekter ar hjartkateterisering indicerad.

Behandling

Vid sma defekter ingen behandling. Symptomatisk behandling av hjartsvikt vid stérre defekter.
Mattligt stora och stora defekter ger ofta symptom under de forsta levnadsmanaderna.
Operationsindikationer ar symptom eller tecken pa forhojt tryck i lungkretsloppet (hdgerkammar-
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hypertrofi pd EKG, lag flodeshastighet i shunten vid registrering med Doppler). Vid hjartsvikt kan
operation vara indicerad under de forsta levnadsmanaderna. Alla barn med ventrikelseptumdefekt med
misstanke om forhojt lungartartryck bor utredas med tanke pa operation senast under andra
levnadshalvaret. Vid Downs syndrom foreligger risk for tidig utveckling av lungkarlsforandringar
varfor dessa barn behdver opereras tidigt (vid 3-6 manaders alder.)

Vid ventrikelseptumdefekt med mattligt stor shunt och normalt lungartartryck kan man avvakta med
kirurgi med hénsyn till chansen till spontan minskning (slutning) av defekten. Operation vanligen
under forskolearen vid kvarstaende tecken pa shunt av betydelse men med normalt tryck i arteria
pulmonalis. Tendensen ar att kirurgi utfors pa vidare indikationer nu och aven en shunt pa 1,5:1 kan
motivera kirurgi. Vid Klart tryckbegransande defekter men med stor shunt (>1,5:1) utfors Kirurgi
vanligen vid ett par ars alder. Kateterslutning av VVSD blir sannolikt alltmer anvant under de narmaste
aren, sarskilt vid de muskulara defekterna. Observera att vid liten perimembrands
kammarseptumdefekt kan efter flera ar infundibular fortrangning (i hoger kammares utflédesdel)
utvecklas.

Uppfodljning

Uppfoljning minst ett ar efter kirurgisk behandling. Ge akt pa patchlackage och rytmrubbningar. Vid
aortainsufficiens livslang uppféljning liksom vid kvarvarande pulmonell hypertension.

AV-septumdefekter (Komplett och inkomplett)

Frekvens: C:a 2,5 % av alla hjértfel. Vanlig vid Downs syndrom, i dvrigt ovanlig. Atrioventrikuldra
septumdefekter (AV-defekter) handlaggs olika beroende pa om pulmonell hypertension féreligger
eller inte. Vid inkompletta defekter (primumdefekter) ar lungartértrycket oftast normalt och symtom
upptrader inte under de forsta levnadsaren. Lackage i den vanstersidiga AV-klaffen kan dock ge
uttalad hjartsvikt tidigt efter foédelsen vid inkomplett AV-defekt vilket kan foranleda tidig kirurgi hos
dessa patienter.

Formaksseptumdefekt av primumtyp (Inkomplett AVSD)

Morfologi
Defekt i nedre delen av formaksseptum (septum primum) samt kluvet framre segel i vanstersidig AV-
klaff (inkomplett atrioventrikular septum defekt).

Hamodynamik

Shunt fran vanster till hoger formak samt vanligen lackage i vanstersidig AV-klaff. Volymsbelastning
av hogerhjartat och lungcirkulation. Volymsbelastning av vanster kammare beroende pa graden av
lackage i vanstersidig AV-klaff.



Symtom
Varierande, framst beroende pa graden av lackage i vanstersidig AV-klaff. Vid hoggradig insufficiens
inkompensationssymtom under spadbarnsaret, vid obetydlig insufficiens inga symtom i barnaaldern.

Undersokningsfynd

Okade parasternala pulsationer kan férekomma. Konstant kluven 2:a ton. Systoliskt blasljud éver 12
sin. Pansystoliskt, hogfrekvent blasljud dver apex. Kort diastoliskt blasljud 6ver 14 sin eller apex vid
stor shunt respektive hoggradigt lackage i vanstersidig AV-klaff.

EKG
Vansterstalld el.axel och hdger grenblock. Ibland ses vansterkammarhypertrofi.

Rontgen
Hjartforstoring. Vidgade lungkarl som tecken pa vanster-hogershunt.

Ekokardiografi

Forstoring av hoger formak och kammare samt ofta &ven vénster hjarthalft. Defekten i formaksseptum
ses val liksom ofta den missbildade vénstersidiga AV-klaffen. Med Dopplerteknik kan shuntfléde och
lackage i vanstersidg AV-klaff pavisas.

Forlopp
Symtom betydligt vanligare &n vid ASD sekundum.

Differentialdiagnos
ASD sekundum - Ekg och mitralinsufficiens skiljer. Komplett AVSD da vanligen mer
hogerkammarhypertrofi pa Ekg. Ekokardiografi differentierar.

Behandling

Symtomatisk behandling av hjartsvikt. Kirurgisk behandling med slutning av defekten med patch samt
sutur av kluven mitralisklaff. Operationsrisken ar lag. Viss risk for komplett AV-block. Operationen
eliminerar vanligen véanster-hogershunten men viss mitralisinsufficiens kan kvarsta. Langtidsresultaten
beror pa utveckling av mitralklaffens funktion.

Komplett atrioventrikular septumdefekt (AVSD)

Om barnet har en komplett AV-defekt med pulmonell hypertension kan i princip tva forlopp urskiljas.
Symtom pa hjartsvikt kan upptrada vid en eller ett par manaders alder. Hos vissa barn kvarstar ett hogt
lungkarlmotstand och uttalad hjartsvikt upptrader da inte. | enstaka fall kan ett uttalat AV-klafflackage
direkt efter forlossningen ge svar hjartsvikt tidigt. Ibland kan det vara svart att avgéra om en VSD-
komponent foreligger. Vanligen ar da den gemensamma AV-klaffen nedbunden mot kammarseptum
och endast sma forbindelser mellan kamrarna finns mellan fibrésa tradar fran klaffapparaten till
kammarseptum. Obalanserade former, med underutvecklad hoger eller vanster kammare férekommer
med snabb utveckling av hjértsvikt eller cyanos. Majoriteten av barn med komplett AV-defekt har
Downs syndrom. Samtliga barn med Downs syndrom skall genomga screening med ekokardiografi.

Morfologi

En formaksseptumdefekt av primumtyp évergar i en kammarseptumdefekt i inflédesdelen av
kammarseptum. Klaffapparaten &r missbildad med en stor gemensam Klaff. Vanligtvis finns ett stort
framre klaffsegel, ett mindre bakre segel och sa segel lateralt pa vanster och hoger sida.

H&modynamik

Shunt fran vanster till hoger sida men ibland kan aven hoger-vanstershunt forekomma kortare
perioder. Dessutom varierande grad av AV-klaffinsufficiens. Vanster-och hogerkammarsvikt vanligt.
Risk for tidig 6kning av lungkérlsresistens hos barn med Downs syndrom.
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Symtom

Hjartsvikt ar vanligt speciellt under forsta levnadshalvaret. Vid langsam nedgang i
lungkérlsresistensen kan symtomen vara foga framtradande. Vid hog lungkarlsresistens okad
hdger-vénstershunt.

Undersékningsfynd

Okade precordiella pulsationer. Kraftig andraton. Systoliskt blasljud av varierande grad. Vid
betydande AV-klaffinsufficiens vanligen langdraget blasljud 6ver 14:sin och apex. Da ocksa vanligt
med mittdiastoliskt blasljud med samma lokalisation.

EKG
Vénsterstalld elektrisk axel. Vanligtvis kombinerad higer- och vénsterkammar hypertrofi. Hoger
grenblock vanligt liksom AV block 1.

RoOntgen
Vanligtvis betydande hjartforstoring. Vida lungkarl som tecken pa vanster-hégershunt. Ibland
lungvensstas.

Ekokardiografi
Forstoring av samtliga hjartrum. Férmaks-och kammarseptumdefekten ses vél liksom den
gemensamma AV-klaffen. Med Dopplerteknik kan shuntflode liksom AV-klaffinsufficiens pavisas.

Forlopp
Allvarlig hjartsvikt indikation for relativ tidig kirurgi. Risk for tidig 6kning av lungkarlsresistensen vid
Downs syndrom. Vid etablerad pulmonell resistensdkning 6kande cyanos och fortida dod.

Differentialdiagnos
Isolerad VSD kan ge liknande bild Ekg och speciellt ekokardiografi differentierar. ASD primum med
betydande lackage i den vanstersidiga AV-klaffen kan ge liknande bild. Ekokardiografi skiljer.

Preoperativ utredning
Ultraljud, Ekg, invasiv utredning vid sent upptackta fall (>9 man alder) av kompletta AV-defekter for
uppskattning av lungkarlsresistens.

Behandling

Kirurgi vid inkompletta AV-defekter (ASD-primum) vanligtvis under andra levnadsaret. Kirurgi vid
kompletta AV-defekter vid 4-6 manaders alder. Intermediara former handlaggs vanligen som
kompletta defekter. Vid obalanserade former bor barnet omgaende utvérderas pa barnhjartcentrum
eftersom hjartsvikt kan utvecklas snabbt och beslut tas om lungblodflodet maste begransas eftersom
enkammarkirurgi da ofta ar den enda majligheten.

Uppfoéljning
Livslang i samtliga fall.



Oppetstédende ductus arteriosus (PDA)

Frekvens: C:a 7 % av alla hjartfel. Vanligare hos flickor. Vid stor 6ppetstaende ductus utvecklas
hjartinkompensation relativt snart efter fodelsen. Detta galler sérskilt underburna barn. | de flesta fall
ar ductus arteriosus tryckbegransande och hjartinkompensation &r da séllan uttalad.

Morfologi
Mycket varierande langd och vidd.

H&modynamik

Om ductus arteriosus ar restriktiv, begransande, avgor ductusvidd hur stor shunten fran aorta till
lungartaren blir. Vid stor ductus arteriosus (icke-restriktiv) beror shuntriktning och shuntvolym pa
motstandet i lungkarlsbadden i forhallande till motstandet i systemcirkulationen. Analoga forhallanden
som vid VSD. Vid PDA sker dock vénster-hogershunt under bade systole och diastole vilket vid stor
vanster-hogershunt ger en stor blodtrycksamplitud i aorta (Iagt diastoliskt blodtryck, kraftiga perifera
pulsar).

Symtom

Vid liten ductus inga symtom. Vid stor ductus med stor vanster-hdgershunt utvecklas hjartsvikt,
vanligen inom nagon manad. Vid stor ductus &r trycken utjamnade mellan lungartaren och aorta med
risk for sekundar utveckling av kroniskt forhojd lungkarlsresistens pa samma sétt som vid VSD.

Undersékningsfynd

Vid liten ductus hogfrekvent systodiastoliskt blasljud med p.m. 6ver I 1-2 sin. Vid stor véanster-
hogershunt hyperaktivt precordium, ibland fremissement och kraftigt systodiastoliskt blasljud med
p.m. 6ver basen. Kraftiga pulsar i armar och ben samt stor blodtrycksamplitud. Vid forhojd
lungkarlsresistens minskar vanster-hogershunten, da hors endast ett systoliskt blasljud och en forstarkt
andraton.

EKG

Vid liten ductus normalt. Vid stor vanster-hdgershunt tecken pa vanster formaksforstoring och
vansterkammarhypertrofi. Uppmarksamma speciellt tecken pa hogerkammarhypertrofi som indikerar
forhojt tryck i hoger kammare och saledes ger misstanke om pulmonell hypertension.

Rontgen
Kan vid liten shunt vara normal. Vid storre vénster-hdgershunt ses hjartférstoring samt vida lungkarl.

Ekokardiografi

Ductus kan direkt visualiseras, i synnerhet hos mindre barn och om ductus &r vid. Med Dopplerteknik
kan vanster-hogershunten pavisas med stor sakerhet. Fran hastigheten i flodet genom ductus kan
tryckskillnaden mellan aorta och arteria pulmonalis i diastole uppskattas.



Differentialdiagnos
Systodiastoliskt blasljud kan férekomma vid andra hjartmissbildningar (t.ex. arteriovendsa fistlar,
coronarartérfistel etc.) men dessa ovanliga.

Preoperativ utredning
Ultraljud, Ekg, Rontgen. Ultraljudundersékningen skall inkludera z-score avseende vénster formaks-
och kammarmatt, som hjalp i bedémningen av eventuell volymbelastning.

Behandling

Slutning av Gppetstaende ductus arteriosus med kateterteknik. ldag anvands Amplatzpluggar av olika
form och storlek for slutning av medelstor och stor dppetstaende ductus arteriosus, i enstaka fall &r
fortfarande coil-teknik anvandbar. Nyare Amplatzpluggar tillater slutning av stor ductus aven hos barn
ned mot 2 kg kroppsvikt. Liten 6ppetstaende ductus arteriosus, restriktiv och utan tecken till forstoring
av vanster formak och/eller vanster kammare kréver ingen behandling. Betydande ductus hos mindre
och prematura barn stangs fortsatt med kirurgi.

Uppfoljning
Vid normalisering av fysikaliska fynd, rontgen och ekokardiografi &r fortsatt uppféljning inte
nddvandig.

Pulmonalstenos (PS)

Frekvens: C:a 7 % av alla medfodda hjértfel. Indikation for ballongdilatation foreligger vid invasiv
systolisk gradient pa 40 mm Hg. Detta brukar motsvaras av en medelgradient matt med Doppler pa 40
mmHg. Observera att gradienten ofta underskattas i nyfoddhetsperioden, sarskilt sa lange ductus ar
oppen. En del av dessa fall &r ductusberoende och alltsa akutfall. Ballongdilatation ar forstahands-
metod aven i nyfoddhetsperioden, savida inte betydande infundibular stenos ocksa foreligger.

Morfologi
Missbildad pulmonalklaff med daligt utvecklade commissurer. Som féljd av detta begransad
klafféppning med dombildning av klaffen under systole.

Hamodynamik

Som f6ljd av stenosen tryckstegring i hoger kammare med dérav féljande hogerkammarhypertrofi. Vid
hdggradig stenos kan hypertrofin ge en sekundar muskular subvalvular stenos. En uttalad hypertrofi
leder till nedsatt fyllnad av kammaren med tryckstegring aven i hoger formak. Trycket i hoger formak
kan darvid bli hogre an trycket i vénster formak vilket kan medféra en hoger-vanstershunt via foramen
ovale och darigenom cyanos.



Symtom

Lindriga-mattliga stenoser ger inga symtom. Vid héggradig stenos kan man som ovan beskrivits se
cyanos p.g.a. hoger-vanstershunt pa formaksniva. Mycket hoggradig stenos kan ocksa leda till
hoger-kammarsvikt. Dessa symtom ses vanligen under de forsta levnadsmanaderna.

Undersékningsfynd

Vid lindrig-mattlig stenos hors en kluven 2:a ton samt ett stravt, mattligt langdraget inteektions-
blasljud med p.m. 6ver 12-3 sin. Vid mer hoggradig stenos vanligen fremissement. Blasljudet da ocksa
langre och kan maskera den kluvna 2:a tonen. Vid betydande hdgerkammarhypertrofi kan en ¢kad
parasternal stét palperas.

EKG
Vid lindrig stenos &r Ekg normalt. Vid stenos av klinisk betydelse ses htégerkammarhypertrofi.
Observera att viss "hdgerkammarhypertrofi” &r fysiologisk i nyféddhetsperioden.

Rontgen
Vanligen normal fransett att arteria pulmonalis huvudstam kan vara nagot vid. Vid higgradig stenos
med svikt ses hjartforstoring. Lungkéarlen da vanligen smala som tecken pa minskat lungflode.

Ekokardiografi

Vanligtvis fortjockade klaffar med ofullstandig éppning. Vid héggradig stenos ses forstoring av hdger
kammare med 6kad véaggtjocklek. Doppler vardefull for att pavisa stenosflode och speciellt for att
vardera tryckgradienten éver klaffen.

Differentialdiagnos
ASD kan ha auskultationsfynd som liknar det vid lindrig pulmonalstenos - rontgen differentierar (vida
lungkarl och stort hjarta vid ASD).

Behandling

Vid en mycket tat pulmonalstenos kan neonatalt en ductusberoende situation foreligga med svara
symptom (cyanos) vid ductusstangning. Prostaglandininfusion och tidig behandling ar da indicerade.
| dvriga fall indikation for behandling vid tecken pa hogerkammarhypertrofi pa Ekg eller maximal
Dopplergradient mer an 60-70 mmHg. | nyfoddhetsperioden &r gradienten svarvarderad p.g.a. hogt
tryck i arteria pulmonalis och/eller 6ppetstaende ductus. Vid lindrig stenos utan
hogerkammarpaverkan god prognos utan behandling. Flertalet patienter med pulmonalstenos lampar
sig for ballongdilatation. Patienter som ar symtomatiska bor fa behandling omedelbart. I dvrigt
vanligen behandling under de forsta levnadsaren. Riskerna vid operation eller ballongdilatation
mycket sma och resultaten goda.

Preoperativ utredning
Ekokardiografi, Ekg, rontgen.

Uppfoljning

Fortsatt uppféljning med sérskild observans pa okande stenos (ovanligt) eller insufficiens. Om
gradienten &r fortsatt 1ag (medelgradient <20 mmHg) och insufficiensen laggradig annu ett par ar efter
behandling behdvs ingen ytterligare uppfdljning.
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Aortastenos

Frekvens: Cirka 5 % av alla medfédda hjartfel. Kénsfordelning pojkar/flickor c:a 3:1.

Morfologi

1. Valvulér stenos: Kritisk valvular aortastenos hos nyfodd ger uttalad hjartsvikt direkt efter fodelsen
nar ductus arteriosus slutit sig. Observera att valvular aortastenos hos nyfodd med mattlig gradient kan
progrediera snabbt. Tillstandet kan vara svarvarderat pa grund av nedsatt vansterkammarfunktion. Vid
fibroelastos i vanster kammare forsamras prognosen patagligt. Stérre barn med mattligt tat valvular
aortasstenos ar oftast symtomfria och diagnostiseras vanligen efter utredning pa grund av att blasljud
noteras vid rutinundersokning.

2. Subvalvular stenos: Vid membranliknande strukturer i vanster kammares utflédesdel finns ofta
andra hjartfel i kombination, inte séllan efter kirurgi for kammarseptumdefekt eller coarctatio aortae.
Muskulara eller tunnelformade fortrangningar finns ocksa ofta i kombination med mer eller mindre
komplexa hjartfel, forutom som del i hypertrofisk obstruktiv kardiomyopati.

3. Supravalvulidra stenoser: Forekommer oftast i samband med Williams syndrom (”Elfin face”).

H&modynamik
P.g.a. avflodeshindret sker en tryckstegring i vanster kammare, vilket leder till hypertrofi. Vid mycket
hdggradig stenos ses vansterkammarsvikt och otillracklig perifer cirkulation.

Symtom

Vid lindrig-mattlig stenos inga symtom. Vid mycket hoggradig stenos kan neonatalt en
ductusberoende situation féreligga med grava symptom i samband med ductusstangningen (kritisk
aortastenos). Detta ar ett mycket allvarligt tillstind som motiverar Prostaglandininfusion och tidig
behandling.

Hos vissa aldre barn med héggradig stenos kan angina pectoris eller syncopeattacker férekomma. Vid
hdggradig stenos finns en liten risk for mors subita vanligen i samband med anstrangning.

Underokningsfynd

Ofta fremissement i fossa jugularis eller dver 11-2 dx. Over hela precordiet hors ett stréavt, mer eller
mindre langdraget, systoliskt ektionsblasljud. Blasljudet fortleds upp Gver carotiderna och har p.m. i
fossa jugularis eller 11-2 dxt. Vid valvuldr stenos hors en tidigsystolisk ejektionston, bast horbar dver
14 sin. Vid subvalvulér stenos kan blasljudet ha p.m. 6ver 12-3 sin. Svagt, hogfrekvent tidigdiastoliskt
blasljud kan da forekomma (aortainsufficiens). Vid kritisk aortastenos dominerar bilden av
vansterkammarsvikt och dalig perifer cirkulation. Blasljudet ar da vanligen mycket svagt eftersom den
daliga vansterkammaren ger ett daligt utflode till aorta. Vid hoggradig aortastenos nagot lagt systoliskt
blodtryck, vilket ger en liten blodtrycksamplitud och svaga pulsar i armar och ben.
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EKG

Vid lindrig-mattlig aortastenos normalt Ekg. Vid hoggradig AS ses ibland hypertrofi och ofta dven
belastning av vanster kammare, men ibland pa spadbarn ibland ett normalt Ekg. Ett normalt Ekg
utesluter saledes inte en AS av betydelse. Patologiska ST-T-forandringar kan framtrada vid arbets-
belastning.

Rontgen
Oftast normal. Vid hoggradig stenos med symtom ses hjartforstoring och vanligen lungvensstas.

Ekokardiografi

Saval valvular som subvalvular AS kan pa ett sékert satt pavisas med ekokardiografi. Med M-mode
ekokardiografi kan vaggtjocklek i vanster kammare och vanster kammares kontraktilitet varderas.
Ekokardiografi ar betydligt kansligare an Ekg for att vardera vansterkammarhypertrofi. Med Doppler
kan stenos och eventuell insufficiens bekraftas. Kontinuerlig Doppler medger en berékning av
tryckgradienten Gver stenosen.

Forlopp

Stenosgraden ofta oférandrad men kan 6ka, i synnerhet under de forsta levnadsaren. Vid 45-50 ars
alder upptrader vanligen forkalkning i stenoserade aortaklaffar. Klaffunktionen kan da forsamras med
okande stenos eller insufficiens. Aortastenoser som hos barn varit lindriga kan saledes hos vuxna
utveckilas till aortavitier av klinisk betydelse. Patienter med AS skall darfor kontrolleras upp i vuxen
alder.

Preoperativ utredning

Ultraljud, Ekg, Rontgen, Arbetsprov (hos barn 6ver 7-8 ars alder) och vanligen invasiv utredning vid
muskulara subvalvuldra stenoser och vid supravalvulara stenoser. Under senare ar har vi allt oftare
utfort invasiv métning av gradient om minsta osékerhet foreligger om operationsindikation.

Behandling

Vid symptom eller pavisad hoggradig stenos kirurgisk behandling i form av valvulotomi vid valvular
AS och resektion vid subvalvular stenos. Hos stérre barn vill man undvika hypertrofi och
fibrosutveckling i vanster kammare. Indikation for behandling blir en sammanvéagning av
ultraljudsfynd, EKG i vila och under arbete. Medelgradient éver 50 mm Hg (vilket ofta motsvarar en
maximal gradient pa c:a 80 mm Hg) utgdr indikation for kirurgi, liksom Ekg-tecken pa
myocardischemi i vila eller under arbete. Vid subvalvular membrands aortastenos kan operation
overvagas vid lagre gradient an vid valvular stenos. Behandling kan évervégas ocksa vid lagre
gradienter om det samtidigt foreligger symtom, belastningstecken pa Ekg eller pa grund av betydande
hypertrofi vid UCG. Vanligtvis utférs kommissurotomi. Observeras bor att valvulotomi
(kommissurotomi) ar en palliativ operation med vanligtvis gott resultat men dér risken for forkalkning
av klaffen i hogre alder kvarstar. Viss aortainsufficiens ses relativt ofta efter ingreppet.
Operationsrisken &r lag. Vid kritisk aortastenos éppnas ductus med Prostaglandininfusion. Nar
patienten stabiliserats utférs operationen. Hos dessa barn inte ovanligt med betydande endo-
myocardiell paverkan av vanster kammare (endocardiell fibroelastos) vilket kar operationsrisken.

Indikationen for Ross-kirurgi (6verflyttning av pulmonalisroten med klaffar till aortaposition och
homograft i pulmonalisposition) kan vara aktuellt om klaffsjukdomen inte kan avhjélpas med
kommissurotomi. Detta géller ofta i komplicerade reoperationsfall eller i fall dér inséttning av
mekanisk klaffprotes annars skulle vara aktuellt. Vid vissa centra &r ballongdilatation
forstahandsbehandling. Metoden &r inte rutinmetod i Sverige, men anvandes i en del fall d&r Ross-
kirurgi annars skulle vara aktuell. Supravalvulér aortastenos férekommer speciellt vid Elfin face
syndrom (Williams syndrom) och &r ofta mer langstrackt. For att hava denna fordras ofta en vidgande
patch.

Uppfodljning
Livslang uppféljning. Aortainsufficiens utvecklas ofta vid hogre alder. Vid kritisk aortastenos som
opererats neonatalt finns en relativt stor risk for re-stenos under barnadren.
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Coarctatio aortae

Frekvens: Cirka 5,5 % av alla medfédda hjartfel. Olika sjukdomsférlopp finns. Barn med
ductusberoende systemcirkulation i den nedre kroppshalvan insjuknar akut tidigt under de forsta
levnadsveckorna, medan andra kan vara symtomfria langt upp i vuxen alder. Barnen opereras
omgaende sedan diagnosen stallts.

Morfologi

Fortrangning av isthmus aortae nara ductus arteriosus avgang. Fortrangningen kan vara belagen strax
nedom eller i héjd med ductus arteriosus (postductal resp. juxtaductal coarctatio aortae).
Fortrangningen kan dven vara belagen proximalt om ductus arteriosus, preductalt, och kan da vara
langstrackt. | ett litet antal fall foreligger ett totalt avbrott av aorta preductalt (“avbruten aortabage”).
Vid coarctatio aortae ar ibland aortabagen underutvecklad och ofta ar dven aortaklaffen missbildad,
inte séllan med endast tva klaffsegel (bicuspid aortaklaff). Vid coarctatio aortae finns ibland dven
kammarseptumdefekt, vilket nastan alltid &r fallet vid totalt avbrott av aortabagen.

H&modynamik

Vid isolerad coarctatio aortae foreligger ett avflédeshinder i aorta med hdgre tryck proximalt om
stenosen. Blodtrycksékningen proximalt dr vanligen mattlig under forsta levnadsaren men okar i
skolaldern, speciellt efter 10-ars alder. Enstaka spadbarn med isolerad coarctatio aortae kan dock ha
betydande bblodtrycksstegring proximalt om stenosen. Graden av vansterkammarpaverkan beror pa
blodtrycksnivan.

Vid juxtaductala och preductala fortrangningar ses ofta en dramatisk férandring nér ductus arteriosus
stanger sig (vanligen nagon gang under den forsta levnadsveckan). En pl6tslig ductusslutning kan
framkalla en akut belastning pa den vanstra kammaren. Vid preductal coarctatio aortae ar dessutom
perfusionen av nedre kroppshalvan beroende av fldet genom ductus arteriosus (ductusberoende
hjartfel).

Symtom

Vid isolerad coarctatio aortae kan antingen svar hjartsvikt utvecklas akut, i samband med att ductus
stinger sig (juxtaductal eller preductal coarctation) med utveckling av cirkulatorisk chock. Snabb
utveckling av metabolisk acidos r vanlig. Dessa symtom kan komma snabbt, inom loppet av nagra
timmar. | vissa fall kan dock ductus arteriosus sluta sig utan barnet far symtom, vilket antingen beror
pa att kollateralkarl utvecklats sa att den nedre delen av kroppen pa sa satt far blodférsorjning eller
helt enkelt pa att fortrangningen inte ar tillrackligt uttalad. Det ar ytterst viktigt att tanka pa att
coarctatio aortae under den forsta manaden &r en progressiv sjukdom, vilket innebar att till synes en
lindrig fortrangning pa ett nyfott barn snabbt kan utveckla sig till tat fortrangning och ett livshotande
tillstand.

Undersokningsfynd
Vid isolerad coarctatio aortae hors vanligen hos ett nyfott barn en forstarkt andraton samt ett systoliskt
ektionsblasljud. Pa ryggen interscapulart, speciellt pa vanster sida, hors ett svagt, hogfrekvent,
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langdraget blasljud. Starkare pulsar i armarna an i benen &r det diagnostiskt mest vasentliga.
Femoralispulsarna ar svaga eller saknas helt. Blodtrycksmatning i arm och ben sékerstéller diagnosen
(hogre blodtryck i armar an i ben, men blodtrycksmétning i benet ar inte alltid tillforlitligt).

Om ett barn &r gravt inkompenserat i nyfoddhetsperioden skall alltid coarctatio aortae uteslutas.
Blasljud kan hos dessa barn forekomma men férekommer inte alltid. Pulsar i benen svaga eller saknas.
Pulsar i armarna kan ocksa vara svaga som foljd av vansterkammarsvikten.

EKG

Vid isolerad corctatio aortaeofta normalt i neonatalperioden. Vansterkammarhypertrofi kan ses. ST-T
paverkan motsvarande vanster kammare ses ofta som uttryck for vansterkammarbelastning, och i
nyfoddhetsperioden kan hogerkammarpaverkan ocksa ses.

Rontgen
Vid isolerad coarctatio aortae ofta normala rontgenfynd. Hos &ldre barn kan man se revbensusurer som
tecken pa vidgade kollateraler (intercostalartarer).

Ekokardiografi

| para- och suprasternal projektion syns fortrangningen, i synnerhet hos spadbarn. Hos éldre barn med
isolerad coarctatio aortae ses ofta hypertrofi av vansterkammarvéaggen. Med Doppler kan ¢kad
flodeshastighet Gver coarctationsomradet pavisas med saval systolisk som diastolisk gradient.

Forlopp

Vid isolerad coarctatio aortae 6kande hypertoni i Gvre kroppshalvan med stigande alder. Férutom risk
for dod i hjartsvikt finns ocksa risk for cerebrovaskuldra komplikationer och utveckling av
coronarsjukdom pa grund av hypertonin.

Preoperativ utredning

Ultraljud, Ekg, Rontgen. Blodtrycksmatning skall alltid utforas vid undersokning for misstankt
hjartfel. Vid misstanke om coarctatio aortae skall blodtrycksmatning goras i bada armarna och ett ben.
I vissa fall, sarskilt en del dldre barn, kan hjartkateterisering och angiografi behéva utredas. MRT eller
CT é&r ocksa vardefulla metoder vid kartlaggning av aorta.

Behandling
Kirurgi utfors i anslutning till att diagnosen stallts. Vid sent upptéckt coarctatio aortae hos barn > 15
kg har ballongdilatation/stentdilatation alltmer blivit férstahandsmetod. Ballongdilatation &r ocksa

forstahandsmetod vid restenos efter kirurgi.

Uppfoljning

Livslang uppfoljning. Speciell uppmarksamhet pa eventuell restenos. Uppfoljningen ska vara livslang
och bor inkludera arbetsprov med blodtrycksmatning. Vid misstanke om restenos efter kirurgi utfors
MRT alternativt CT. Hos patienter opererade i vuxenalder eller sent i barnaldern &r bestaende
hypertension inte ovanligt.
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Avbruten aortabage

Totalt avbrott av aortabagen sa att karlforsérjningen till den forsta delen sker pa vanligt satt fran
vanster kammare medan den distala delen forsorjs via ductus arteriosus fran hoger kammare via arteria
pulmonalis. Avbrottet kan vara belaget pa olika niva i relation till hals-och armartéarer. Samtidig
kammarseptumdefekt ar regel. Karlforsorjningen till distala avsnittet av aorta &r helt ductusberoende.
Svara symptom med hjartinkompensation och dalig perifer cirkulation vid ductusstangning.
Omedelbar prostaglandininfusion skall ges for att stabilisera cirkulationen infor kirurgi.

Preoperativ utredning
Ekokardiografi, rontgen, Ekg samt angiokardiografi eller datortomografi.

Behandling

Rekonstruktion av aortabagen samt delning av ductus arteriosus och slutning av
kammarseptumdefekten gors vanligen vid samma ingrepp. Vid avbruten aortabage kombinerad med
multipla muskulara ventrikelseptumdefekter utfors ibland rekonstruktion av aortabagen samt bandning
av arteria pulmonalis. Ventrikelseptumdefekten sluts i sa fall senare samtidigt med borttagande av
pulmonalisbandet.

Uppfoljning

Livslang uppféljning. Beakta sarskilt eventuell restenos. Utveckling av subvalvular aortastenos senare
i forloppet inte helt ovanlig. Vid avbruten aortabage finns en 6kad forekomst av 22q11
deletionssyndrom med risk for hypocalcalcemi och immundefekt.

Fallot’s anomali

C:a 5,5 % av alla medfodda hjértfel. Mycket olika sjukdomsforlopp finns. Vissa barn har en
ductusberoende lungcirkulation och utvecklar tidigt cyanos, i mycket séllsynta fall finns symtomfrihet
langt upp i vuxen &lder. Ungefar halften av barn med Fallot's anomali dér under forsta levnadsaret om
de lamnas utan atgard. Korrektiv kirurgi utan féregaende shuntoperation utférs om lungartargrenarna
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ar av god dimension. Shuntoperation kan vara nddvandig for att 6ka lunggenombl6dningen och
darmed lungkarlens tillvéxt.

Morfologi
Kombination av VSD och utflédesobstruktion fran hoger kammare. VSD:n stor och belagen
omedelbart under aortaroten (6verridande aorta).

Utflodesobstruktionen ar komplex och bestar av varierande inslag av tre komponenter:

1. Deviation av utflodesseptum anteriort och at hoger vilket ger en infundibular pulmonalstenos.
Denna stenos ar muskular och kan 6ka vid 6kande hypertrofi. Stenosen senare fibromuskular.

2. Valvular pulmonalstenos.

3. Hypoplasi av arteria pulmonalis innefattande klaffringen. Grenstenoser pa lungartéren kan
forekomma.

H&modynamik

Den stora VSD:n ger tryckutjamning mellan kamrarna. Shuntriktning och shuntstorlek beror pa
avflodesforhallande fran hoger kammare i relation till motstandet i systemkretsloppet. Vid lindrig
utflédesobstruktion kan vanster-hdgershunt férekomma (acyanotisk Fallot). Vid mer betydande
utflédesobstruktion hdger-vanstershunt (cyanos). En 6kande grad av utflodesobstruktion leder till en
mer uttalad hypoxi (cyanos).

Symtom

Vid vanster-hdgershunt vanligtvis inga symtom. Huvudsymtomet i dvrigt cyanos. Vissa barn kan ha
betydande utflodesobstruktion redan som nyfodda och ér darfor redan da cyanotiska. Majoriteten av
patienter med Fallot’s anomali &r dock acyanotiska initialt. Vid stigande alder 6kar
utflédesobstruktionen med tillkomst eller 6kning av cyanosgraden. Cyanosen 6kar vid anstrangning.
Hos vissa barn under tva ars alder forekommer en spasm i den muskulara, infundibuléra stenosen med
attacker av okad cyanos (blue spells). Sadana attacker ar ofta allvarliga med risk for utveckling av
metabolisk acidos.

Undersékningsfynd

Patienter utan cyanos har vanligen kraftigt systoliskt blasljud beroende pa ventrikelseptumdefekt och
pulmonalstenos ofta med systoliskt fremissement. Hos en patient med Fallot’s anomali med cyanos
beror blasljudet pa den infundibulara fortrangningen. Vid okande stenos gar mindre blodflode ut i
lungartaren och mer via VSD till aorta. Okande utflédesstenos ger saledes mer cyanos och ett kortare
och svagare blasljud. Vid akut cyanosattack kan blasljudet forsvinna. Cyanosen syns bast pa lappar
och nagelbidd. Hypoxi leder till en kompensatorisk polycytemi. Okande hypoxi ger sdledes 6kande B-
Hb och B-EVF.

EKG
Hogerstalld el.axel och hdgerkammarhypertrofi.

Rontgen
Vid vénster-hdgershunt kan hjértat vara forstorat. Vid cyanotisk Fallot vanligtvis normalstort eller I4tt
forstorat hjdrta och smala lungkérl.

Ekokardiografi

Den stora VSD:n samt den vida, 6verridande aortaroten kan latt identifieras. Vanligtvis kan &ven
utflodesdelen av héger kammare, infundibulum, kartlaggas. Doppler visar flodesforhallanden och
medger bestdmning av utflodesgradienter.

Forlopp
Vid dkande alder forvarras utflodesobstruktionen, vilket leder till en 6kad cyanos. Innan Kirurgisk
behandling var méjlig dog de flesta i barnaaldern eller tidig vuxenalder i hypoxi eller komplikationer
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till hypoxin. Polycytemi ger en dkad trombosrisk och férekomst av héger-vanstershunt ger en dkad
risk for hjarnabscess vid bakteriemi.

Differentialdiagnos:
Andra cyanotiska hjartfel med obstruktion i hdger kammares utflédesdel ger en liknande klinisk bild.
Ekokardiografi klargor vanligtvis anatomin.

Preoperativ utredning

Ultraljud, Ekg, Rontgen. Invasiv utredning utfors séllan infér shuntoperation, men ibland infor
korrektiv kirurgi savida inte MRT eller CT visar de anatomiska forhallandena tillrackligt bra. Man bor
kartlagga kransartérernas forlopp eftersom det ar ként att hdger kransartar kan avge gren som korsar
hoger kammares utflodesdel, vilket kan komplicera kirurgin.

Behandling

Vid extremvarianten ventrikelseptumdefekt med mycket hdggradig pulmonalstenos kan neonatalt en
ductusberoende situation foreligga. Prostaglandininfusion och tidig kirurgi ar da indicerad. Akuta
cyanosattacker fordrar omedelbar behandling. Eventuell metabolisk acidos maste korrigeras. Om
diagnosen Fallot’s anomali ar sakerstalld kan betareceptorblockad ges for att hava spasmen i
utflodesstenosen. Cyanosattacker eller betydande generell cyanos &r indikation for Kirurgisk
behandling. Om de anatomiska forutsattningarna for operation ar goda kan totalkorrektion utforas i
tidig alder. 1 andra fall utfors en palliativ operation, senare foljd av totalkorrektion. Den palliativa
operationen bestar i att astadkomma en 6kad lungperfusion genom en anastomos mellan systemartar
och arteria pulmonalis. Oftast utfors operationen som en anastomos mellan arteria subclavia och
arteria pulmonalis (Blalock-Taussig anastomos). Vid totalkorrektionen sluts VSD:n med patch. For att
hava utflodesobstruktionen kan man behdva vidga utflodesdelen med en patch som ibland stracker sig
over pulmonalklaffringen med pulmonalinsufficiens som foljd. Operationsaldern beror pa graden av
cyanos. Operation sker ofta fore ett ars alder. Operationsrisken &r mindre an 2 %. Operationsresultaten
ar vanligtvis goda men ofta med viss kvarstaende utflédesobstruktion och/eller pulmonalisinsufficiens.
Barnen brukar vanligen vara helt besvarsfria. Maximala prestationsférmagan ar dock ofta nagot lagre
an hos friska barn.

Uppfodljning

Uppfoljningen &r livslang. Ge akt pa patchlackage, utflodesstenos i hoger kammare eller grenstenos pa
lungartarer liksom pa rytmrubbningar. Om transanular patch anlagts utvecklas pulmonalinsufficiens
vilket senare leder till behov av homograft.
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Pulmonalisatresi med ventrikelseptumdefekt

Tva huvudtyper finns, de med (c:a 70%) och utan (c:a 30%) ductusberoende lungcirkulation.
Lunggenomblédningen hos de senare sker via aortapulmonella kollateraler och dessa barn insjuknar vanligen
inte med cyanos utan oftare i hjartinkompensation ett par manader efter fodelsen. Vid ductusberoende
lungcirkulation dér barnen i hypoxi nér ductus arteriosus stanger sig.

Preoperativ utredning

Ultraljud, EKkg, Rontgen. Infor shuntoperation ar det oftast tillrackligt med non-invasiv utredning, men infor
korrektion utfors hjartkateterisering/angiocardiografi, MRT eller CT- undersokning. | fall med aortopulmonella
kollateraler ar selektiv angiografi av kollateraler tidigt nddvandigt for att bedéma mdéjligheterna till kirurgisk
behandling.

Behandling

Blalock-Taussigshunt anldggs hos barn med ductusberoende lungcirkulation. Dessa barn ar sen conduitfall och
korrektion (Rastelli) gors vanligen inte fore ett ars alder, sjalvklart beroende pa shuntfunktion. Handlaggningen
av fall med aortopulmonella kollateraler beror pa om normal lungkarlsbadd finns eller inte, antal och storlek av
aortopulmonella kollateraler. Kirurgin syftar till att skapa centrala lungkarl (om sadana inte finns) genom sa
kallad unifokalisering. Om kollateralkarlen ar stora och utan fortrangningar kan lungkarlen skadas pa grund av
hogt tryck. Ocklusion av kollateralkérl med coil utfors ibland om lungkarlbadden samtidigt forsorjs av normalt
anlagda lungkarl.

Uppfoljning

Uppfdljningen ar livslang. Efter conduitoperation bér man ge akt pa VSD-lackage, conduitstenos eller
grenstenos pa lungartarer, rytmrubbningar. Conduitbyte blir alltid nodvandigt forr eller senare. Med MRT eller
CT visualiseras conduit och lungartérer bra. Vid dysfungerande conduit (stenos o/e insufficiens) kan patienten
vara aktuell for klaffinsattning med kateterteknik. Med det implantat som ar tillganglig idag (Melody) &r denna
behandling aktuell om homograftet hade en diameter >16 mm vid inséttningen och dr <22 mm. Vid denna typ
av klaffersattning foreligger en risk for kompression av narliggande coronarartér, varfér noggrann utredning
maste foretas innan beslut om klaffersattning med kateterteknik tas.
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Pulmonalisatresi med intakt kammarseptum

Atresi av pulmonalisklaffen samt i de flesta fall en hypoplastisk hdger kammare och liten
tricuspidalisklaff. Ductusberoende cirkulation i nyféddhetsperioden med uttalad cyanos nér ductus
arteriosus stanger sig. Ibland finns forbindelser mellan den lilla hogerkammaren och nagon
coronarartdr samt ibland &ven stenos i en coronarartar. Denna situation ar vanligast hos patienter med
mycket hypoplastisk hdger kammare. Pl6tsliga dodsfall kan intraffa tidigt, aven efter till synes lyckad
palliativ kirurgi sannolikt p.g.a. arytmi. Liksom vid pulmonalatresi och VSD ar lungcirkulationen
ductusberoende. Faktorer som avgdr méjligheterna till och typ av kirurgi ar hoger kammares storlek,
tricuspidalostiets storlek, kranskarlsanomalier (fistlar till héger kammare med eller utan stenoser) och
lungkarlens storlek.

Preoperativ utredning
Ultraljud, Ekg, ROntgen, i de flesta fall invasiv utredning aven fore shuntoperation for att vérdera hoger
kammare och sarskilt forekomst av kranskarlsfistlar.

Behandling

Palliativ operation med en aortopulmonell shunt vanligen ndédvandig i tidigt skede. Denna operation
kan kombineras med en valvulotomi under forutséttning att coronarblodflddet inte ar beroende av
bevarat hogt tryck i hoger kammare (kranskarlsfistlar med stenoser). I vissa fall kan tidig valvulotomi
alternativt radiofrekvensperforation och ballongdilatation av pulmonalisklaffen leda till tillvéaxt av
hoger kammare sa att pa sikt en tvakammarcirkulation kan astadkommas. Prognosen ar da god men
fortsatta behandlingar med kateter eller operation brukar kravas for att stdnga shunt, eventuellt
forbattra utflodet fran hoger kammare och pa sikt skydda hdger kammare fran uttalad
pulmonalisinsufficens. | andra fall tillvéxer inte hdger kammare och man far da sikta pa en
enkammarcirkulation (se avsnittet om enkammarhjarta).

Uppfoljning

| fall som planeras till tvakammarsystem finns vissa som initialt &r shuntberoende, andra som vid lyckosamt
resultat &r fardighehandlade efter valvulotomi eller kateterbehandling. I de fall som behandlas till
tvakammarsystem, men dar shunt anlaggs bor vérdering pa barnhjartcentrum goras under forsta levnadsaret
angaende fortsatt handlaggning. | vissa fall kan shunt och ASD stangas med kateterteknik, i andra fall kravs
ytterligare Kirurgi.
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Transposition av de stora artarerna (TGA)

Vid transposition utan ASD eller VSD doér barnen inom ett par dagar om de l&mnas utan behandling.
Prostaglandininfusion hjélper oftast men inte alltid och isolerad transposition &r ett av de komplexa medfodda
hjartfel dar sjukdomsforloppet kan vara sa snabbt att barnet aldrig hinner transporteras till enhet dar kirurgisk
behandling finns. Extremt snabba forlopp finns med uttalad hypoxi inom ett par timmar efter fodelsen. Dessa
barn skall alltid omgaende transporteras till barnhjartcentrum.

Morfologi

Aorta avgar fran hoger kammare och arteria pulmonalis fran vanster kammare. TGA som isolerad
hjartmissbildning férekommer i mindre an halften av fallen. | 6vriga fall &r transposition férenad med
andra hjértmissbildningar, exempelvis VSD, PDA, PS och coarctatio aortae.

H&modynamik

Forutséttning for att dverleva med denna missbildning &r att syresatt blod kan komma till héger sida
och ut i aorta och icke syresatt blod till vanster sida och ut i lungartaren. Hos det nyfédda barnet sker
detta genom shuntning via foramen ovale och ductus arteriosus. Vid samtidig VSD finns battre
forutsattning for blandning &n vid isolerad TGA.

Symtom

Hos de flesta patienter med TGA stanger sig ductus arteriosus i normal tid. Barnet far da snabbt
Okande och uttalad hypoxi. Vid isolerad TGA utvecklas darfér cyanos snabbt efter fodseln. Hypoxin
ger risk for metabolisk acidos och snabb forsamring av barnets tillstand. Andra samtidiga
hjartmissbildningar kan modifiera symtomen. Vid samtidig VVSD blir cyanosen mindre uttalad och
inkompensationssymtomen mer dominerande. Tidig cyanos &r dock det viktigaste symtomet.

Forlopp

Karakteriseras av antingen uttalad hypoxi direkt efter foédseln (i de fall dar foramen ovale shuntning
inte sker) eller snabb férsdmring nar ductus arteriosus sluter sig. Tidig diagnos ar forutséttning for bra
behandlingsresultat. Utan behandling dog tidigare 30% under forsta levnadsveckan och 90% fore 1 ars
alder.

Neonatal cyanos som inte beror pa lungsjukdom eller cerebralt betingad hypoventilation bor alltid
foranleda omgaende konsultation av barnkardiolog.

Undersokningsfynd
Cyanos och nagot senare inkompensationstecken. Andratonen hors isattande (aortaklaffen ligger direkt
under brostbenet). Blasljud saknas ofta, men forekommer vid samtidig VVSD och/eller pulmonalstenos.

EKG
Vanligtvis for aldern normal hégerkammardominans.
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Ekokardiografi
Ger vanligen diagnosen och kan ocksa klarlagga om andra hjartmisshildningar foreligger.

Rontgen
Initialt normalstort hjarta med ibland karakteristisk form med smal mediastinum och dggformat hjérta.
Senare 0kad hjartstorlek och vida lungkarl.

Differentialdiagnos
Andra medfodda hjartmissbildningar med tidigt debuterande cyanos. Dessa bor ocksa remitteras
omgaende s att kartlaggning och behandling kan ske pé barnkardiologiskt centrum.

Persisterande fetal cirkulation - fordrar noggrann ekokardiografisk kartlaggning for att utesluta
medfddd hjartmissbildning.

Preoperativ utredning

Ekokardiografi, rontgen, Ekg. Hjartkateterisering och angiokardiografi endast indicerad om
formaksseptostomi behdvs. Invasiv utredning &r indicerad vid associerade hjértfel (exempelvis VSD,
pulmonalisstenos, coarctatio aortae).

Behandling

Tidig behandling absolut vital. Om diagnosen &r kand intrauterint skall forlossning ske pa
barnhjartkirurgiskt centrum. Om ductus arteriosus éppnas med Prostaglandin minskar vanligen
hypoxin. Vid TGA utan annan hjartmissbildning kan detta ibland leda till 6kad lungperfusion, 6kat
tryck i véanster formak och att foramen ovale sluter sig. Som féljd av detta kan hjartsvikt utvecklas
vilket kan foranleda behov av respiratorbehandling. Vid misstanke om TGA ska kontakt med
barnkardiologiskt centrum tas omgaende. Infor transport ar det mycket vésentligt att barnets tillstand
ar sa stabilt som mojligt. For att dstadkomma en béattre blandning mellan de bagge formaken utfors
ibland ballongseptostomi ad modum Rashkind i samband med hjértkateterisering. Risken vid detta
ingrepp ar mycket l1ag.Vid TGA utan eller med VSD utfors anatomisk korrektion (arterial switch)
under de forsta tva levnadsveckorna. De stora artarerna delas och reanastomoseras. Coronarartarerna
maste darvid reimplanteras i den nya aorta. Eventuell VSD sluts. Operationsrisken < 5%.Transposition
med VSD och PS kan korrigeras genom att man leder blodet fran vanster kammare genom
ventrikelseptumdefekten till aorta. Detta astadkommes med en snedstalld patch. Blodet fran hoger
kammare leds genom en konstgjord forbindelse (conduit) fran hoger kammare till lungartaren
(Rastelli’s operation).

. < Semning,
Arterial Mustard
switch

Uppfoéljning

Livslang. Efter anatomisk korrektion (arteriell switch) speciell observans pa utflodesstenos fran hoger
kammare, coronarcirkulation och déarfor vansterkammarfunktion samt aortainsufficiens. Uppfoljning
for sarskild vardering av coronarcirkulationen bestar oftast av non-invasiv utredning med
ekokardiografi, arbetsprov och CT. Vid misstanke om avvikande coronarcirkulation kompletteras
utredningen med angiografi.
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Efter Rastellis operation speciell observans pa conduit funktion, utflodesfoérhallanden fran vanster
kammare och eventuell arytmi. Efter Mustard och Sennings operation speciell observans pa
hogerkammarfunktion, tricuspidalisinsufficiens, tachy- och bradyarytmier samt flodesforhallanden i
tunnlar fran vena cava superior och inferior. Patienter som ar opererade med formakskorrektion ar
idag dock i nastan samtliga fall vuxna och skéts darfor av vuxenkardiologer pA GUCH-centrum.

Dubbelt utflode fran hoger kammare (DORV)

Ett flertal olika typer finns och delas in efter hur aorta och arteria pulmonalis avgar i forhallande till
varandra. Kéarlens avgangar har stor betydelse for hur symtom utvecklas, och vilken typ av kirurgi som
ar mojlig att utfora. Aorta kan avga antingen bakom, framfor och till hoger eller vanster om arteria
pulmonalis. Kammarseptumdefekt finns i princip alltid vid detta hjartfel men lokalisationen kan skilja
sig fran fall till fall. De &r oftast inte tryckbegransande (restriktiva) och ligger antingen under bada de
stora kérlen ("doubly committed"), eller under ett av dem (”subaortal” resp ”subpulmonell” defekt),
eller langt ifran utflodesdelen av den hogra kammaren (“remote VSD eller avldgsen VSD”).

Andra viktiga faktorer att ta hansyn till vid dubbelt utfléde hdger kammare &r om det foreligger en
utflédesstenos under arteria pulmonalis eller aorta eller om andra vitier forekommer samtidigt,
exempelvis coarctatio aortae, vilket ar vanligt om subaortal stenos forekommer.

Det klassiska Taussig-Bing vitiet innebar att aorta avgar framfér pulmonalis och ofta finns en
fortrangning i utflédet under aorta (subaortal stenos). Symtomen vid dubbelt utfléde htger kammare
beror helt pa hur de stora kérlen avgar, hur kammarseptumdefekten &r lokaliserad och om fortrangning
finns under nagot av de stora karlen. Dessa fortrangningar kan vara lindriga till en borjan och ger
ibland problem forst senare. Om aorta avgar framfor pulmonalis dr barnet oftast uttalat cyanotiskt,
speciellt om fortrangning finns i utflédet under pulmonalis. Om fértrangning i stallet finns under aorta
ar barnet blekt och inkompenserat pa grund av nedsatt systemcirkulation och ett okat lungblodflode.

Preoperativ utredning
Ekokardiografi, rontgen, Ekg samt hjértkateterisering med angiokardiografi.

Behandling

Vid DORV med normal karlrelation handldggning liknande VSD eller vid samtidig pulmonalstenos
handlaggning liknande den vid Fallot’s anomali. Vid DORV med karlen i transpositionsstallning
handlaggning som transposition med VSD med eller utan pulmonalstenos. Vid en uttalad samtidig
subvalvular aortastenos kan man behova utféra en omfattande rekonstruktion av utflodet fran hjartat
till aorta ascendens (Damus-Kaye-Stansels operation).

Uppfdljning
Livslang. 1 6vrigt handlaggning beroende pa vilken typ av kirurgi som utforts.

22



Truncus arteriosus communis

Den vanligaste typen (I) innebar att pulmonalis huvudstam avgar fran aorta ascendens ganska nara
truncusklaffarna. Vid typ Il avgar de bada lungartargrenarna i samma hojd pa aorta ascendens men
helt separat. En tredje och sarskilt komplicerad undergrupp &r de barn med truncus arteriosus
communis och samtidig avbruten aortabage. Barn med truncus arteriosus communis &r ofta svart
inkompenserade och detta intraffar tidigt. Den huvudsakliga anledningen till detta ar det stora
lungblodflddet nar lungkarlsmotstandet minskar efter fodseln. Myokardgenomblddningen blir
forsamrad pa grund av att blodflédet fran truncuskarlet till lungorna sker under hela hjartcykeln, aven
under diastole, och alltsa stjals blod fran kranskarlen. Dessutom foreligger ofta insufficiens i
truncusklaffen, vilket ytterligare minskar myocardgenomblédningen. Truncus arteriosus communis ar
ibland férenad med hypocalcaemi och immunbrist (22911 deletionssyndrom).

Preoperativ utredning
Ultraljud, Ekg, Rontgen. Invasiv utredning alternativt MRT eller CT vid alla typer utom typ |.

Behandling
Kirurgi med slutning av VVSD och anldggande av conduit fran hoger kammare till lungartaren sker inom ett par
veckor efter fodelsen.

Uppfodljning

Uppféljningen ska vara livslang, inte minst eftersom conduitbyte eller insittning av "Melodyklaff” forr eller
senare blir nddvandig. Ge akt pa patchlackage i VSD, conduitstenos, grenstenoser pa lungartarer och eventuellt
lackage i truncusklaffen.

Preoperativ utredning
Ekokardiografi, rontgen, Ekg och i de flesta fall hjartkateterisering och angiokardiografi.

Behandling
Slutning av kammarseptumdefekten med en snedstalld patch samt en conduit fran hoger kammare till
arteria pulmonalis (Rastelli’s operation). Operation inom de forsta levnadsveckorna.

Uppfdljning

Livslang. Speciell uppmarksamhet pa conduitdysfunktion (insufficiens, stenos). Conduitbyte blir
aktuellt efter nagra ar.
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Total anomal lungvensinmynning (TAPVR)

|
A

Man skiljer pa ”suprakardiella” och "infradiafragmala” typer samt blandformer (inmynning i sinus coronarius t
ex). Vid de suprakardiska typerna mynnar oftast en gemensam lungvenstam i vena brachiocephalica eller i vena
cava superior. | dessa fall forekommer sallan stenos i inmynningsstéllet. Dessa barn insjuknar vanligen senare
an de dér lungvensstammen mynnar infradiafragmalt. Hos de senare finns ofta en fortrangning i
inmynningsstallet (v cava inferior eller v portae) och barnen insjuknar oftast akut direkt efter fodelsen i
lungédem.

Morfologi

Lungvenerna samlar sig oftast till en gemensam stam bakom vénster férmak. Denna gemensamma
stam kan sedan mynna via en vertikalven till v. anonyma och sedan till vena cava superior.
Lungvensstammen kan ocksa mynna i sinus coronarius eller via en ven som gar caudalt genom
diafragma till v. porta eller leverven (infradiafragmalt). Lungvenerna kan ocksa mynna direkt i hoger
formak. Dessutom finns alltid en formaksseptumdefekt som mojliggér hdger-vanstershunt och
darigenom flode till systemkretsloppet.Vid vissa typer, framforallt vid infradiafragmal inmynning,
foreligger en lungvensobstruktion ledande till betydande lungvensstas. Detta ger uttalad tachypne
under de forsta levnadsdygnen, ofta forenad med cyanos. Vid icke obstruerat lungflode far man istallet
en betydande 6vercirkulation av lungorna med inkompensationssymptom men endast latt hypoxi.
Dessa symptom utvecklas gradvis under de forsta levnadsveckorna - levnadsmanaderna. | sallsynta
fall kan de olika lungvenerna mynna inom olika delar av hoéger hjarthélft (mixed type).

Preoperativ utredning
Ultraljud, Ekg, Rontgen. Vid blandformer eller vid oklar anatomi utférs invasiv utredning, men MRT och CT
kartlagger lungvener bra

Behandling
Kirurgi utfors omgaende da diagnosen stéllts.

Uppfoljning

I:ivsléng uppfoljning bor ske. Stenos i anastomos mellan lungven och vanster formak kan vara svarbedémd.
Aven utan sadan stenos far man med Doppler ofta en hogre flodeshastighet &n vid méatning separat i
lungvensinmynningar hos friska.

Behandling
Anastomos mellan gemensam lungvensstam och vanster formak samt slutning av
formaksseptumdefekten. Operationen utférs tidigt, vanligtvis sa snart diagnosen stallts.

Uppfodljning

Speciell uppméarksamhet pa flodesforhallanden fran lungvensstam in i vanster formak. Om man har
fritt flode inom detta omrade far man en fullstandig normalisering av cirkulationen.
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Kérlring

Arcus aortae och dess grenar samt arteria pulmonalis har en ndra relation till trachea och esofagus. Vid
vissa karlmissbildningar kan framférallt trachea bli komprimerad med inspiratorisk stridor som féljd.
Denna stridor upptrader framforallt under de forsta levnadsmanaderna. En viss paverkan pa esofagus
ses ocksa men ger vanligen inte nagra mer patagliga symptom. Variationen av olika
karlmisshildningar ar relativt stor men en dubbel aortabage ar den vanligaste. Vid en mer ovanlig
karlmisshildning avgar vanster arteria pulmonalis fran hoger arteria pulmonalis relativt langt dver at
hoger och gar sedan mellan trachea och esofagus (vascular sling). Om det dessutom finns en
oppetstdende ductus arteriosus foreligger en komplett kérlring. Aven denna karlmissbildning kan ge
inspiratorisk stridor.

Preoperativ utredning

Ekokardiografi och rontgen. Esofagusrdntgen &r av sérskild betydelse eftersom den impression i
esofagus som kérlmissbildningen ger kan ge en antydan om typen av karlmissbildning framférallt vid
aortamisshildning. Vid vascular sling ses ett 6kat avstand mellan trachea och esofagus strax ovan
tracheabifurkationen. MRT eller angiografi nddvéandig for kartlaggning av missbildningen.

Behandling

Vid dubbel aortabage delning av den ena bagen. Vid vascular sling reimplantation av vanster arteria
pulmonalis.

Uppfodljning

Stridor kvarstar ofta en tid efter operation p.g.a. av 6dem. Om symptomfrihet och fullstandig
normalisering av flodesforhallanden erhalls ar langtidsuppféljning inte nddvandig.
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Enkammarhjarta (single ventricle)

Tricuspidalatresi Dubbelt infléde vanster kammare Hypoplastiskt vansterkammarsyndrom

Ett flertal medfodda hjértfel kan betraktas som funktionella “enkammarhjartan” - single ventricle. De
vanligaste diagnoserna ar tricuspidalisatresi, pulmonalisatresi med intakt kammarseptum med uttalad hypoplasi
av hoger kammare (PAIVS), dubbelt infléde till vanster kammare, olika former av heterotaxi (isomerism) och
AVSD med obalans av kamrarna, mitralisatresi och hypoplastisk vénsterkammarsyndrom (v.g. se nedan). Det
ar extremt ovanligt med endast en kammare - det finns nastan alltid en liten utflodeskammare, som oftast ocksa
har ett avgaende karl. Vid vissa hjartfel finns tva kammare men en komplicerad anatomi, exempelvis hjartfel
med “straddling” av AV-klaffar, komplicerade venanomalier och eller dubbelt utfléde hdger kammare med
VSD som ligger avlagset fran de stora karlen sa att tvakammarsystem inte kan astadkommas.

Den kliniska presentationen i nyfoddhetsperioden beror pa manga faktorer men de viktigaste ar:

1) Flodet till lungorna. Den kliniska bilden kan variera mellan uttalad cyanos och ductusberoende i
situationer med tat pulmonalisstenos till uttalad hjartsvikt vid fritt utflode till lungorna. Det
forekommer ocksa att det finns en mattlig pulmonalisstenos som leder till en balanserad cirkulation
med l&tt cyanos och diskreta sviktsymtom.

2) Flodet till systemcirkulationen som ar ductusberoende i situationer med utflodesobstruktion fran
systemkammare och framfor allt vid coarctation.

3) Avflode fran hoger eller vanster formak. Vid hjartfel med underutveckling av ena sidan inklusive atresi
eller uttalad hypoplasi av en AV klaff maste det finnas en tillracklig kommunikation mellan férmaken.

Gemensamt for dessa hjartmissbildningar ar att man inte kan korrigera dem till ett tvakammarsystem
sa att man far inrikta sig pa att skapa “enkammarcirulation”, sa kallad Fontancirkulation, vilket idag
oftast gors genom anlaggande av sa kallad total cavo-pulmonell anastomos (TCPC). Behandlingen har
som slutmal att leda systemvensblodet till arteria pulmonalis utan att nagon kammare pumpar blodet
till lungorna. Tidigare utférdes detta genom en anastomos mellan hdger férmak och arteria pulmonalis
(Fontan’s operation) men numera oftast som en direkt forbindelse fran cavorna till arteria pulmonalis
(total cavo-pulmonell forbindelse, TCPC).

De allra flesta av dessa patienter behdver en forberedande operation i neonatalperioden, for att sakra
lungcirkulationen (shunt), eller minska 6vercirkulation (bandning av lungartéren), korrigera eventuell
coarctatio aortae, vidga passagen mellan férmaken (med férmaksseptostomi eller kirurgiskt). Barn
med hypoplastisk vansterkammarsyndrom genomgar Norwood operation, d.v.s. rekonstruktion av
aorta/arcus, resektion av formaksseptum, delning av lungartéren samt shunt i form av klassisk
Blalock-Taussig shunt eller Sano shunt (fran hoger kammare till lungartéaren). Den cavo-pulmonella
forbindelsen utfors i tva steg. Det forsta steget ar en anastomos mellan vena cava superior och arteria
pulmonalis (bidirektionell Glennshunt) som brukar utféras vid cirka 6 manaders alder. Vid nasta steg
skapas en tunnel utanfor hoger formak till arteria pulmonalis. Denna operation kan goras fran cirka 1,5
ars alder och uppat.
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Initial stabilisering och transport

Vid kand diagnos intrauterint av enkammarhjérta rekommenderas oftast att modern transporteras till
Barnhjartcentrum for forlossning for att undvika en komplikationer under transport. Malet for den preoperativa
stabiliseringen ar att forsakra sig om en god systemperfusion och syresattning. Manga barn med
enkammarhjarta har en ductusberoende cirkulation. Efter diagnos stéllts startas darfor kontinuerlig intravends
infusion av prostaglandin E1 (6ppningsdos 0,05- 0,1 mikrogram/kg/min, lagsta underhallsdos 0,02
mikrogram/kg/min). Barnet forses med tva valfungerande veningangar och en artérlinje (helst i navelartaren for
att spara 6vriga artarer). Syrgastillforsel bor undvikas eftersom man riskerar att sénka lungkarlsresistensen med
ett 6kat lungblodfléde och minskat systemblodfléde som f6ljd. Om barnet trots luftandning &r valsaturerat
(>85%) och har metabolisk acidos kan intubation och respiratorbehandling med latt hypoventilation vara
indicerad fore transport. Nar barnet ar stabilt transporterar man snarast majligt till Barnhjartcentrum.

Perioden fore Glenn

For de allra flesta med enkammarhjérta utgor neonatalperioden och tiden fram till Glenn den mest riskabla
tiden. Noggrann uppféljning och Iag troskel for kompletterande utredning och behandling forbéattrar prognos
saval pa kort sikt nar det géller éverlevnad som langtidsprognos av funktionellt status och livskvalitet. Den
kliniska bilden &r den viktigaste grunden for kontakt med Barnhjartcentrum. Vid flera allvarliga komplikationer
kan tecknen som ses vid rontgen och vid ekokardiografi vara otydliga.

Vid enkammarhjartan som shuntopererats (steg I) bor de polikliniska kontrollerna géras sarskilt ofta fram till
steg Il (2 veckors intervall). Vid varje kontroll utfrs, forutom status vikt och saturationsmatning dven
ekokardiografi. Syremattnaden bor ligga mellan 75 och 85%. En hogre saturation kan tala for 6vershuntning
och en saturation under 70% kan tala for alltfor 1agt shuntflode och i varsta fall en begynnande trombotisering
av shunten. Vid saturation under 70% eller vid klart sjunkande saturation vid upprepade méatningar kontaktas
barnhjartcentrum och barnet bor da troligen laggas in akut for utredning. Likasa bor barnhjartcentrum kontaktas
vid paverkat allmantillstand d&ven om saturationen é&r tillfredsstallande. Observera att vid t.ex. daligt vétskeintag
pa grund av viros eller dylikt kan hemodynamiken bli instabil med sjunkande systemperfusion och akut
forsamring av shuntfunktion med nedsatt lungblodfléde. Barnets kontaktsjukskéterska bor ha telefonkontakt
med familjen med 2 veckors intervall (varvat med l&karbesoken). For att ytterligare 6ka mojligheten att tidigt
upptacka problem sasom shuntdysfunktion vid dessa hjartfel kan hemovervakning med daglig méatning av
SpO2 etableras. Foraldrarna forses med en Masimo pulsoximeter. Méatningarna gérs pa formiddagen och
registreras i loggbok. Vid SpO2 <70 % upprepas métningen efter ca 15 min. Om fortfarande <70% kontaktas
hemortssjukhuset.

Tecknen pa restriktiv formakskommunikation kan vara svara att upptécka och diagnosticera. Vid behov av
hdger-vénstershunt dver férmaksseptum minskar fyllnaden av vénster kammare vilket leder till minskad
systemcirkulation. Barnen kan vara bleka, ha matningssvarigheter och krakningar. Levern kan vara forstorad pa
grund av stas. EKG kan visa tecken pa formaksforstoring. Ekokardiografi kan visa vidgade levervener och vena
cava inferior, formaksseptum som buktar mot vénster formak, ett litet” hal. FirgDoppler kan visa en smal shunt
men turbulens och hastighetsokning ar ovanligt eftersom levern fungerar som en reservoar for det
systemvendsa aterflodet. Vid behov av shunt fran vanster till hoger pa formaksniva leder restriktion ofta till
takypné p.g.a. forsvarat avflode fran lungorna. Réntgen kan visa 6kad karlfyllnad och stas och vid
ekokardiografi-Doppler ses en turbulent signal.

Svikt kan uppsta vid lindrig pulmonalisstenos (alt 16s bandning av lungartéren), recoarctation, AV
klaffinsufficiens, nedsatt kammarfunktion och vid arytmi. Vid svikt p.g.a. évercirkulation till lungorna

ar saturationen ofta hog > 90%. Vid obstruktion i form av en restenos i aortabagen ger palpation av

pulsar och blodtrycksmétning i bada armar och ett ben viktig information. Ekokardiografi kan vara

svartolkat nar det galler hastighetsmatning i arcus aortae eftersom det ofta foreligger en langstrackt

hypoplasi. Uppskattning av graden av pulsatilitet i bukaorta, med hjalp av Dopplerregistrering, kan

vara av viss hjélp.

Glenn
Utredning infor anldaggande av Glennshunt bestar alltid av bedomning av klinisk bild, saturation, Ekg,
rontgen cor-pulm samt ekokardiografi i kombination med CT, hjdrtkateterisering eller MR.
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Perioden mellan Glenn och TCPC

I denna period &r barnet ofta stabilt och valmaende men for komplicerade fall med t.ex. AV-
klaffinsufficiens, grenstenos pa lungartar(er), arytmi mm kravs ofta upprepade utredningar och
behandlingar for att forbéattra situationen infér TCPC.

Utredning infor TCPC bestar alltid av bedomning av klinisk bild, saturation, Ekg, réntgen cor-pulm
samt ekokardiografi i kombination med CT, hjartkateterisering eller MR.

Uppfoljning efter TCPC
Tidigt efter utskrivningen efter TCPC operationen kan tendens till pleuraeffusion och 6dem fortsatta.
Téata kontroller samt rontgen dr motiverade under de forsta manaderna. Minska diuretika langsamt.

Efter steg 111 ges trombosprofylax med Waran i 3-6 manader och darefter salicyl i lagdos d.v.s. 2-5
mg/kg/dygn. De polikliniska kontrollerna efter steg 111 bor vara relativt tata forsta halvaret, darefter minst var
6:e manad.

Under den fortsatta uppfoljningen ar syftet att upptacka enkammarcirkulationens langsiktiga
komplikationer:

e Nedsatt kammarfunktion och eller AV-insufficiens (klinik och ekokardiografi)

e Tromboembolism (ekokardiografi, inkl. visualisering av tunnel, vid behov CT eller MR)
e Hypoxi (pulsoxymetri, Hb, hjartkateterisering)

e Arytmi (24 tim EKG)

e Proteinforlustsyndrom (klinisk bild med allmanpaverkan, diarréer och 6dem, stegring av alfa 1
antitrypsin, lagt serumalbumin, ger diagnos). Overgéende perioder med PLE férekommer,
men det &r vanligen ett kroniskt och allvarligt tillstand med dalig prognos pa langre sikt. Efter
diagnos gors komplett laboratoriemassig och hemodynamisk vardering.

Sammanfattning av vanliga lakemedel som ges till patienter med en hjartkammare

Lakemedel Indikation

Furosemid Langsam minskning tidigt efter TCPC. Lag troskel for aterinsattning vid 6dem, PLE,
AV insufficiens och kammarpaverkan

Spironolakton Som ovan men sérskilt angelaget vid paverkad kammare

ASA I lagdos 2-5 mg/kg efter 3-6 man med Waran efter TCPC operationen

Waran 3-6 manader efter TCPC samt langre behandling hos riskpatienter (t.ex tidigare

tromboembolism, arytmi, nedsatt kammarfunktion)

ACE hdmmare Vid AV insufficens och paverkad kammarfunktion, inte profylaktiskt

Antiarytmika Vid pavisad arytmi
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Utredningsmetoder vid enkammarcirkulation

Indikation
Hb, EVF Arlig screening for hypoxi
Arbetsprov med saturation, helst Objektivisering av arbetsformaga.
ergospirometri Vardering av hypoxi (6kar desaturation i arbete?)
Transesofageal ekokardiografi Vid misstanke om tromber i tunneln
Lungperfusionsscint Tidigt efter kirurgi dar nagon form av plastik gjorts pa

lungartérerna, eller om misstanke att DKS-anastomos alt.
Norwoodplastik komprimerar LPA. Bor ocksa 6vervagas om
patchning gjorts pa lungartar efter BT-shunt.

24 timmars EKG Arlig screening ffa for bradyarytmi pga sick-sinussyndrom med
misstanke bradycardi nattetid
Alfa-1 antitrypsin i faeces Markor for PLE. Anvands som screening arligen och vid klinisk

misstanke PLE

Hjart- och hjart/lungtransplantation

Indikationer

Hjarttransplantation kan komma i fraga vid forvantad livslangd mindre &n ett ar eller risk for plétslig
dod vid (1) kardiomyopati med icke behandlingsbar hjartsvikt, (2) inoperabelt strukturellt hjartfel hos
enstaka spadbarn, (3) opererat hjartfel med svara resttillstand som inte kan atgardas. | den sista
gruppen ingar aven en del patienter med resttillstand efter medfétt hjartfel eller annan hjartsjukdom
dar man noterar en stigande lungkarlsresistens och dar fortsatt expektans kan innebéra att
hjérttransplantation inte kan genomforas pa grund av forhojd lungkérlsresistens. Langtidsresultaten i
Sverige ar goda och organtillgangen, atminstone for storre barn, har inte varit sa dalig som tidigare
befarats. For lungtransplantation ar emellertid organtillgangen samre liksom Iangtidsresultaten. Darfor
kan lungtransplantation framfor allt 6vervagas vid mycket avancerad lungsjukdom (vanligen cystisk
fibros) eller vid primar pulmonell hypertension fran c:a 10 ar och uppat. Pa senare ar har emellertid
forbattrad medicinsk terapi kunnat fordroja tidpunkten for transplantation. Hjértlungtransplantation
vid samtidig hjart- och lungkarlsjukdom blir nastan aldrig aktuell hos barn pa grund av att prognosen
ar samre efter transplantation.

Kontraindikationer

Vid hjarttransplantation innebér forhojd lungkérlsresistens och nedsatt lungfunktion ékad
operationsrisk och vid lungtransplantation utgér pleuraadherenser pa grund av tidigare thorakotomier
en avsevard blodningsrisk. Pa grund av biverkningar vid immunosuppressiv behandling bor patienten
ha en normal lever- och njurfunktion och inte ha diabetes. Immunosuppressionen i sig innebar ocksa
en risk vid tidigare malignitet, systemsjukdom, vissa virusinfektioner (HIV, hepatit). Patienten med
familj maste ocksa ha formaga och vilja att skota kontroller och behandling!

Preoperativ utredning

Syftar till att faststalla att indikationer finns och att kontraindikationer inte foreligger.
Undersokningarna omfattar saledes ultraljud hjarta, hjartkateterisering for lungresistensmatning,
anatomisk kartdggning med angiografi/MR/CT, njurfiltrationsbestdmning (CromClearence) samt
spirometri. Infor lungtransplantation kan BAL komma i fraga. Blodprovstagning omfattar ocksa
blodfetter, virusserologi, vavnadstypning och lymfocytotoxtest, samt, naturligtvis, blodgruppering.
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Recipienten kan ta hjartan fran donatorer som inte har nagra andra ABO antigen &n recipientens.
Saledes kan en O-donator ge till alla och en O-recipient endast ta fran 0- donator! Hos spadbarn kan
aven ABO-mismatch-transplantation bli aktuell varfér man hos dessa barn dven kontrollerar
antikroppar mot A- och B-antigen.

Behandling, kontroller och uppféljning efter hjarttransplantation

Efter operationen vardas barnen och ungdomarna cirka tre veckor pa hjartavdelningen. Fortsatta
kontroller sker sedan dels pa hemortssjukhuset dels pa Barnhjartcentrum. De planerade kontrollerna
sker med tatare intervall den forsta tiden da risken for akuta komplikationer (avstotning, infektion) ar
storst.

Immunosuppression

Basen i den immunosuppresiva underhallsbehandlingen utgérs numer av tacrolimus (Prograf),
azathioprin (Imurel) eller mycophenolate mofetil (CellCept) samt prednisolon. De barn som tidigare
stod pa Sandimmun har 6verforts till Prograf pa grund av biverkningar (gingivahyperplasi, njursvikt,
okad beharing)..

Prografbehandling

Biverkningarna av Prograf ar framfor allt relaterade till immunosuppressionen, namligen
virusinfektioner (luftvagar, vartor, mollusker samt aktivering av EB och mer séllan CMV) och
leukopeni. Njurfunktionen paverkas men i mindre grad an vid Sandimmunmedicinering.
Dalkoncentrationen halls initialt pa c:a 10 ng/ml for att successivt sankas till 5-6.

Azathioprin och CellCept

CellCept ar numera forstahandsval till alla barn. Nornal dosering & 600mg/m? 2 ggr dagligen. AZA
ges i dos 1.5 mg/kg. Biverkningen ar framfor allt leukopeni samt for CellCept &ven diarré. Vid
biverkningar skall dosjustering forsokas. Utsattningsforsok gors fran tva ar efter transplantation hos
yngre barn.

Prednisolon

Insétts initialt i en dos av 0.2 mg/kg. Hos patienter utan allvarliga eller frekventa avstétningar forsoker
man sétta ut prednisolon ca 6 manader efter transplantationen. Detta lyckas hos nastan alla patienter.
Hos de patienter som far behalla prednisolon goér man nya forsok till utsattning vid senare tidpunkt
beroende pa det kliniska forloppet (forekomsten av avstotning eller inte).

Efter signifikanta sankningar av immunosuppressionen bér man med hjartmuskelbiopsi kontrollera att
patienten inte far nagon avstotning.

Ovriga lakemedel

Som ett led i forsoken att minska takrolimus nefrotoxicitet behandlas flertalet patienter med antingen
Ca-kanalblockerare, eller betablockerare. Denna behandling &r ocksa effektiv mot den hypertoni som
ar en vanlig biverkan till Cyklosporin. Majligen kan behandlingen ocksa ha effekt pa den
kranskérlssjukdom som en del patienter kan utveckla som ett uttryck for kronisk avstotning. Férhojda
triglycerid- och kolesterolnivaer i blodet kan bidra till utvecklingen av kranskarlssjukdom efter
transplantation. Under de senaste aren har statiner kommit att anvandas i storre omfattning efter
hjarttranplantation dven hos barn. Statiner har dessutom visat sig ha viss immunosuppressiv effekt
vilket har lett till mindre antal avstotningar hos dem som behandlats med statiner.

Avstotningsdiagnostik

Tyvarr finns ingen enkel och siker metod att diagnostisera avstétning. Aven om symptom som
exempelvis diffus sjukdomskansla, subfebrilitet, arytmier och tillkomst av pericardvétska bor vacka
misstankar om avstotning ar det viktigt att k&nna till att flertalet avsttningar diagnostiseras utan att
vare sig patient eller lakare misstankt avstdtning. Diagnostiken av avstétning och titrering av minsta
effektiva immunosuppressiva behandling baseras pa ett fastlagt schema for olika undersokningar med
hjartmuskelbiopsi och métning av tacrolimuskoncentration i blod. Tidpunkter for kontroller,
hjartmuskelbiopsi och férandringar i immunosuppression modifieras med ledning av det kliniska
forloppet och eventuell férekomst av komplikationer (avstétning, infektion, lymfom).
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SCHEMA FOR UPPFOLJINING EFTER HJARTTRANSPLANTATION

Tid efter UCG, EKG Lab prover Aterbesok Aterbesok
transplantation Goteborg lanssjukhus
Vecka 1-6 1-7 ggr/ Hb, LPK, CRP, Myokardbiopsi
vecka Prografkonc, vecka 1, 3, 5.
1-7 ggr/vecka, (pa misstanke*)

ovriga rutinprover
1-2 ggr/vecka

Vecka 7-12 Varannan Hb, LPK, CRP, Myokardbiopsi Var 14:e dag
vecka Prografkonc, manad 3.
1 gang/vecka, (pa misstanke*)
dvriga rutinprover
1gang/2 v
Manad 4-6 Varje manad Hb, LPK, CRP, Myokardbiopsi Var 14:e dag
Prografkonc, manad 4, 6
1gang/2 v, (manad 6%)

dvriga rutinprover
1 gang/manad

Manad 6-12 Varje manad Hb, LPK, CRP, Myokardbiopsi Varje manad
Prografkonc, évriga manad 9, 12
rutinprover (manad 12%)

1 gang/manad

Efter 1 ar Var 1-3:e Hb, LPK, CRP, Myokardbiopsi 1~ Var 1-3:e man
manad Prografkonc gang/ar
1 gang/1-3:e manad, (ar 3 och 6%).
ovriga rutinprover Koronarangiografi
/3:e manad /2ar

*Géller barn under 1 &rs alder.

Rutinprover

Blodtrryck, puls, temp, langd, vikt
Hb, LPK, TPK, Diff, CRP

Na, K Cl, Ca, Mg

ASAT, ALAT, ALP, Bil
S-Kreatinin, S-Ures

PCR EB/CMV Beror pa om mismatch eller inte. 1g/mén i 6 man,1/3 man i 6 man, darefter
arsvis

Virusserologi 1 gdng/manad, forsta 4 manaderna, dérefter ca 6, 9 och
12 manader efter operationen. Darefter 1gang/ar

S-kolesterol, TG Tas ca 1 ménad efter operationen, darefter var 3:e manad
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Arytmier

Takyarytmier

Supraventrikuldra takyarytmier (SVT) &r ett samlingsbegrepp for ett flertal heterogena
rytmrubbningar. Atrioventrikulér reentrytakykardi (AVRT) och AV-nodal reentrytakykardi (AVNRT)
utgor den stora majoriteten och ar i de flesta fall paroxysmala. Med nagra specialfall (se nedan) sa
behandlas dessa arytmier utifran symptomatologin. De automatiska formakstakykardierna utgér
ungefar 10% av SVT hos barn. Det &r vanligare att dessa ar ihallande med paféljande risk for
takykardiinducerad kardiomyopati, detta forekommer aven vid vissa reentrytakykardier, t.ex.
persistent junctional reciprocating tachycardia (PJRT). Ventrikeltakykardier hos barn kan vara allt fran
benigna till livshotande. Paroxysmala takykardier fran hogerkammarens utflédesdel hos barn med
strukturellt normala hjartan har till exempel en utméarkt prognos och &r val tillgangliga bade for
farmakologisk behandling och ablation om det skulle behovas. P& den andra sidan av spektrum har vi
patienter med en langt gangen arytmogen hogerkammardysplasi med svara ventrikuldra arytmier som
kan bli foremal for hjarttransplantation.

Utredning

Den stora majoriteten av patienter soker p.g.a. episoder med hjartklappning. Om det i sjukhistorien
finns en tydlig misstanke pa bakomliggande arytmi som orsak till besvaren finns anledning att forsoka
dokumentera episoderna. Vid anstrangningsutldsta besvar kan arbets-EKG vara av vérde och vid
dagliga besvér 24-timmars EKG. Har man mer glesa besvér kan man férséka med en Event-recorder
eller reckommendera att patienten soker sjukhus vid besvar. Vid upprepad synkope av oklar orsak kan i
utvalda fall implantation av en “insertable loop recorder/ILR” (Reveal) vara indicerad. I enstaka fall
kan det bli aktuellt med non-invasiv elektrofysiologi dar man anvéander en esofaguselektrod for att
inducera arytmier. Detta kan 6vervdgas om man trots uttalade besvar av olika orsaker har svart att
dokumentera rytmrubbningen. Ultraljud av hjartat bor goras pa alla patienter som inte har ett normalt
vilo-EKG och i de fall som remitteras for ablation.

Akutbehandling

| de fall ett barn inkommer med pagaende arytmi finns nastan alltid tid att ta ett 12-avlednings EKG
under tiden man forbereder fér behandling. Medvetsldsa patienter i cirkulatorisk chock pga takyarytmi
skall naturligtvis el-konverteras akut. Ar patienten i pre-chock finns tid att ge sedering/narkos innan
el-konvertering. | alla andra fall (dven regelbundna breddtkade takykardier eller misstankta
ventrikeltakykardier) & Adenosin forstahandsmedel. Det ar i manga fall bade terapeutiskt och
diagnostiskt (forutsatt att EKG tas under tiden). Vid behandlingssvikt kan man premedicinera med tex
propranolol.

32



Profylax
I de flesta fall far graden symptom styra behovet av kronisk eller kurativ behandling. Val av lakemedel
styrs ofta av lokala behandlingstraditioner.

Exempel pa behandlingstrappa:

1. Enbart exspektans med eventuellt vagala mandvrar vid behov
2. Betablockad vid behov (ovanligt som enda behandling)
3. Kontinuerlig lakemedelsbehandling, forslag:
a. Betablockad forstahandsval
i. Propranolol
ii. Metoprolol
iii. Bisoprolol
b. Vid behandlingsvikt eller biverkningar
i. Sotalol (kraver kontroll av QT tiden pd EKG pga risk for proarytmi)
ii. Flekainid (kontroll av QRS duration pa EKG pga risk for proarytmi,
kombineras ofta med betablockad, forsiktighet vid medfédda hjartfel,
undvik vid dilaterad kardiomyopati)

c. Vid behandlingssvikt pa sotalol eller flekainid + betablockad:

i. Amiodaron. Observera kontraindikationer och biverkningsprofil.
Langtidsbehandling skall undvikas, 6vervag tidig ablation.

d. Kombinationer av flekainid/sotalol alternativt flekainid/amiodarone kan
anvandas nar ingen annan behandling fungerar och ablation inte ar mojlig. Okad
risk for proarytmi.

4. Ablation (se nedan)

Specialfall

Nyfodda. Bor med fa undantag vardas inneliggande till arytmin &r under kontroll. Foljs upp med 24-
timmars EKG cirka 2 veckor efter utskrivning. Propranolol &r forstahandspreparat, eventuellt i
kombination med Digoxin (ej vid WPW). I andra hand anvénds Sotalol. Mycket god chans till
spontanlakning av arytmin. Vid arytmifrihet rekommenderas viktjustering under sex manader och
utséttning av medicin efter ett ar.

WPW. Ventrikular preexcitation pa vilo-EKG (deltavag) i kombination med AVRT gar under
begreppet Wolff-Parkinson-White syndrom. Vid debut efter ett ars alder ar chansen till utlakning
mycket liten. P.g.a. en liten, men ej férsumbar, risk for allvarliga arytmier orsakade av
formaksflimmer med “rapid ventricular response” rekommenderas ablation nér rimlig alder uppnatts.
Vid PEX pad EKG och typiska symptom ar kravet pa arytmidokumentation infor ablation inte absolut.
Asymptomatisk ventrikular preexcitation. | franvaro av symptom av AVRT ér detta inte samma sak
som WPW syndrom. Risken for plétslig dod ar i de flesta studier lag men siffror pa mellan 0,02 till
0,15% arlig mortalitet finns beskriven. Risken for symptomutveckling ar stor och ca 1/3 far AVRT
inom 2-3 ar. Vi har i Sverige annu ingen klar konsensus hur friska barn med asymptomatisk PEX skall
handldggas. | nuldget rekommenderar vi ultraljud hjarta p.g.a. stor association med medfddda hjartfel.
Holter och arbets-EKG kan i enskilda fall vara vardefullt for riskstratifiering men ger for gruppen som
helhet begransad information. En patient med ventrikulér preexcitation som svimmar skall alltid
genomga invasiv elektrofysiologi och abladeras.

Medfodda hjartfel. Patienter med medfddda hjartfel och arytmier bor handlaggas i samrad med
barnkardiolog pa regionniva. Synkope hos patienter i denna grupp skall alltid tas pa storsta allvar och
skall utredas omgaende.
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Ablation

Majoriteten av patienter som genomgar invasiv elektrofysiologi gor detta i syfte att abladera en
misstankt takyarytmi. Resultaten &r beroende av lokalisation av den accessoriska banan eller det
ektopiska omradet. For gruppen som helhet rapporteras en frekvensen lyckade behandlingar pa 95%,
aterfallsfrekvens pa 5%, risk for allvarliga komplikationer pa mindre an 0,3% och ingen mortalitet. |
normalfallet rekommenderar vi att elektiva ablationer hos okomplicerade patienter gors fran cirka 25
kg. Barn som behandlas med proarytmiska lakemedel (amiodarone, flekainid, sotalol med suboptimal
arytmikontroll) abladeras tidigare. Barn < 10 kg har en 6kad risk for komplikationer och abladeras
endast pa mycket strikta indikationer. Vid okontrollerade arytmier finns ingen storleksgrans utan en
diskussion far foras fran fall till fall. Barn under femton ar abladeras vanligen i narkos medan vi pa de
aldre barnen utfor ingreppet enbart under sedering/smartstillning. Med vissa undantag &r grundkravet
for att accepteras for ablation att det finns nagon form av dokumenterad arytmi. Bifogat med remissen
onskar vi forutom kopia pa denna dokumentation dven vilo-Ekg och resultat av ultraljud (behover ej
vara nyligen utfort).

AV-block och pacemakerbehandling

Kongenitalt AV-block &r ofta associerat med klinisk eller subklinisk kollagenos hos modern, som producerar
antikroppar som destruerar AV-noden hos fostret. En mindre andel ar symtomatiska vid fodelsen och behéver
pacemaker akut, de flesta nyfodda mar helt bra och kan vénta betydligt langre pa behandling. Barn och unga
med hoggradigt AV-block Il och 111 har en 6kad risk for plotslig dod. Av detta skal rekommenderas
pacemakerbehandling senast i tidig tonar aven hos asymtomatiska patienter. En vanligare orsak till AV-block
ar hjartkirurgi, samtliga barn med kvarstaende AV-block efter operation skall ha pacemaker.

Indikationer for pacemakerbehandling

Pacemakerbehandling ar nastan undantagslost en livstidsbehandling. Det gor att barn som behandlas har en stor
kumulativ risk for komplikationer under de manga decennier de lever med sin device. Infektion, trombotiserade
karl, klafflackage och pace-inducerad kardiomyopati &r de vanligaste. Pa grund av detta sa foljer vi ganska
strikt bade europeiska och amerikanska guidelines (Europace 2013;15:1070-118; JACC 2013;61(3):e6-75) som
i de flesta fall &r likartade (ffa klass Ila och I1b rekommendationer som kan skilja sig). Nedan listas de
viktigaste indikationerna.

Klass I indikationer (pacemaker rekommenderas)

o Hoggradigt medfott AV-block hos symtomatiska patienter
e Hoggradigt medfott AV-block hos asymtomatiska patienter med nagon riskfaktor:

o Nedsatt kammarfunktion, langt QTc. Komplexa ventrikuléra extraslag, bredokad
ersattningsrytm, ersattningsrytm <55 sl/min (< 1ar), <50 sl/min (>1ar), <70 sl/min vid medfdtt
hjartfel, pl6tsliga pauser 3 ggr langre an foregaende RR-intervall.

e Postoperativt hoggradigt AV-block som inte gar 6ver spontant inom tio dagar.
e Sinusknutedysfunktion dér det finns dokumenterad koppling mellan bardykardi/asystoli och symtom.

Klass Ila indikationer (pacemaker skall 6vervégas)

o Overgéende postoperativt AV-block 111 med kvarstdende bifascikulart block (xAV-block 1).
o Sinusknutedysfunktion med bradykardi eller forlust av AV-synkroni hos patienter med medfoétt hjartfel
(typexempel ar barn med enkammarcirkulation som inte tal nodalrytm)

Klass I1b indikationer (pacemaker kan dvervégas)
o Medf6tt héggradigt AV-block hos asymtomatiska barn utan riskfaktorer

Riktlinjer for uppfdljning vid pacemakerbehandling;

6 veckor, 3 manader postoperativt. Darefter kontrolleras pacemakerberoende patienter halvarsvis och icke
pacemakerberoende patienter arsvis. Barn med komplicerade hjartfel och pacemaker bor kontrolleras arligen pa
barnkardiologiskt centrum.
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Perikardeffusion

Observera att perikardeffusion upptréder postoperativt &ven vid enklare Kirurgi ibland forst efter flera
veckor postoperativt. Tillstandet ar potentiellt livshotande, varfor vi férordar ultraljudkontroll pa alla
patienter postoperativt inom en vecka efter utskrivningen fran Barnhjartcentrum.

Krakning kan vara debutsymtomet vid hotande tamponad och skall féranleda undersdkning, om
mojligt med ekokardiografi for att utesluta/verifiera tamponad.

Vid behandlingskravande perikardeffusion foreslas medicinering med acetylsalicylsyra cirka 50
mg/kg/dygn delat i tva doser tills effusionen &r borta, harutdver ges diuretika om sa bedéms
nddvéndigt. Vid storre méngd perikardvétska bor dranagebehandling dvervégas.

Rekommendation for profylax mot RSV infektion (i enlighet med Svensk
barnkardiologisk férening)

1. Behandling med Palivizumab paborjas da de forsta fallen av RSV-infektion har pavisats lokalt och
sa lange RSV-epidemin pagar lokalt.

2. Behandling med Palivizumab ges till barn upp till 12 manaders alder med: hemodynamiskt
signifikant hjartfel (symptomgivande cyanotiska (t.ex. icke opererade Fallot’s tetrad eller
acyanotiska hjéartfel eller till de som under sésongen foérvéntas utveckla en behandlingskréavande
hjartsvikt) uttalad pulmonell hypertension.

3. Behandling med Palivizumab kan dessutom ges till barn vid 12-24 manaders alder med
komplicerat hjartfel (t.ex. enkammarhjérta eller andra pallierade hjartfel).

4. Barn med komplicerat hjartfel som tidigare under sasongen erhallit Palivizumab bor erhalla ny dos
Palivizumab postoperativt sa snart barnet ar hemodynamiskt stabilt.

5. Komplicerande faktorer forutom hjartfel hos barnet, exempelvis prematuritet och/eller
lungsjukdom, neuromuskular eller neurometabol sjukdom, kromosomrubbning eller trangboddhet

skall 6vervagas och 6kar indikationen for behandling med Palivizumab.

Vid indikation for profylaktisk behandling med Palivizumab ges dosen om 15 mg/kg en gang per
manad intramuskulart under pagaende RSV-sasong.

Se dven Lakemedelsverkets information, www.lakemedelsverket.se.
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Forslag till avslutande av kontroller

Vid 6ppestaende ductus arteriosus om denna ar liten och pa vag att slutas pa barn under de forsta 2
levnadsdygnen. Vid lyckad slutning med kateterteknik eller kirurgi, avslutande kontroll ett ar efter
ingreppet.

Vid PFO (<4mm), ingen ytterligare kontroll. Vid ASD secundum efter kirurgisk behandling eller
efter slutning med kateterteknik och normala férhallanden ett ar efter ingreppet, ingen ytterligare
kontroll.

Vid restriktiv muskular VSD dar atgard inte blir aktuell, avslutande av kontroller vid cirka tre ars
alder. Avslutande kontroll efter kirurgi for VSD om forhallandena (franvaro av restlackage, normal
vansterkammarfunktion, sinusrytm) ar normaliserade ett ar efter ingreppet.

Avslutande kontroll vid lindrig valvular pulmonalstenos (medelgradient <20mmHg) avslutande
kontroll vid tre ars alder.

Ingen uppfoljning av fysiologiskt trikuspidal- eller pulmonalklafflackage, inte heller vid trivial (< grad
1 av 4) lackage i mitral- eller aortaklaff utan annan strukturell avvikelse

160512
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