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I SVERIGE FODS DET VARJE AR cirka 1 000 barn med ett struk-
turellt fel pa hjirtat och medfodda hjirtfel 4r den vanligaste
medfodda missbildningen. Ett medfott hjirtfel innebir en
Okad risk att do i fortid och vissa hjirtfel dr sa svara att barnen
avlider kort efter fodseln om felen inte dtgirdas.

Sedan mitten av 1goo-talet har savil diagnostik som kirur-
gisk behandling av medfodda hjirtfel successivt utvecklats
ochidaglever fler 4n 95 procent av barnen en manad efter
operation. Overlevnaden till vuxen dlder ligger 4ven den pd
Over go procent.

De allra flesta som fods med ett hjértfel och opereras fram-
gangsrikt kan leva ett normalt liv. En mindre grupp tvingas
emellertid leva med olika besvir och funktionsbegrinsningar
och sta i tit och regelbunden kontakt med sjukvarden. Andra
kan behova genomga ytterligare kirurgi i vuxen alder.

Trots de stora framsteg som gjorts pa omradet dr behovet
av forskning inom barnkardiologin stort. Ett viktigt forsk-
ningsomrade 4r att kunna identifiera barn med hjirtfel sa
snart som mojligt efter fodseln. Ett annat omrade dr forbatt-
rade behandlingsmetoder som kan 6ka livskvaliteten for de
barn som lever med hjirtsjukdom.

Hjirt-Lungfonden finansierar flera viktiga forsknings-
projekt inom barnkardiologi.
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Q—uARTAT OCH BLODOMLOPPET

Sa fungerar hjartat

HJARTAT AR KROPPENS VIKTIGASTE muskel. Den lig-
ger i brostkorgen, nagot till vinster om brostbenet
och dr inneslutet i hjirtsicken, mellan lungorna. Ett
friskt hjirta hos en vuxen viger 300-350 gram och ir
ungefir lika stort som en knytnéve.

Hjdrtats uppgift dr att pumpa syresatt blod till
kroppens alla organ och vivnader. I vila pumpar
hjirtat fem liter blod i minuten. Vid 8o ars alder har
hjdrtat pumpat mer 4n 200 miljoner liter blod utan
avbrott. For den som lever ett fysiskt aktivt liv blir
siffran dnnu hogre.

Hjdrtmuskeln 4r uppdelad i en hoger- och en
vinsterhalva. Mellan de tvd hjirthalvorna finns en
titvigg som kallas septum och varje hjirthalva har
tva rum, ett formak och en kammare. I hjirtat finns
ocksa fyra klaffar som fungerar som backventiler
och ser till att blodet inte rinner tillbaka nir hjirtat
vilar mellan slagen.

Syrefattigt blod fran kroppens vivnader och or-
gan fors med venerna till hjirtats hogra halva, forst
till formaket och sedan till kammaren, varifran det
pumpas ut till lungorna dér det limnar ifran sig
koldioxid och himtar upp friskt syre innan det ater-
vander till hjirtats vinstra formak. Det kallas det lilla
kretsloppet. Fran vinster kammare pumpas sedan
det syresatta blodet ut i kroppen i det stora kretslop-
pet. I det stora kretsloppet limnar blodet ifran sig
syre och néring till kroppens alla celler, organ och
vivnader. Blodet limnar ocksa slaggprodukter i
njurarna och hdmtar upp lagrad energi fran fettvi-
ven och levern samt niring fran tarmarna. Det stora
kretsloppet slutar i hjirtats hogra halva dir blodet
pa nytt pumpas ut till lungorna i det lilla kretsloppet.

De blodkirl som avgar fran hjirtat kallas artirer,
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Till hoéger lunga

Fran lungorna
till hjartat

Sinusknutan
AV-knutan
Hoger formak
Trikuspidalisklaffen

Pulmonalisklaffen

Halven

kammare

lungpulsadern fran den hogra kammaren och kropps-
pulsadern, aotta, fran den vinstra kammaren. De
blodkérl som for blodet till hjdrtat kallas vener.

Hjirtmuskeln far sin egen blodforsorjning via tva
kranskirl. Kranskérlen utgar fran aorta och forgre-
nar sig till hela hjartmuskeln.

Hjdrtats rytm bestdms av ett sdrskilt omrade i
hoger formak, sinusknutan. Hirifran sprids elekt-
riska impulser till resten av hjirtat via retlednings-
systemet. Mellan hoger formak och hoger kammare
finns ytterligare en knutpunkt, den atrio-ventrikulira
knutan eller AV-knutan. AV-knutans uppgift dr att
fordroja impulserna fran sinusknutan med nagra
hundradelar av en sekund innan de skickas vidare
till kammaren. Resultatet blir att formaket drar sig
samman och pumpar in blod i kammaren och att
kammaren drar sig samman forst sedan det fyllts
med blod. @

Till vanster lunga

Fran lungorna
Vinster formak

Mitralklaffen

Aortaklaffen

Vinster kammare

Ifl> Syrefattigt blod
» Syrerikt blod

Ett normalt hjérta har tvd formak
och tvd kammare med skiljeviggar
utan defekter, vil fungerande klaf-
far mellan férmak och kammare
och mellan kamrarna och de stora
karlen, samt ett fungerande ret-
ledningssystem sd att hjartat kan
draihop sig pa normalt satt. Kérlen
till och fran hjartat maste vara ritt
placerade fér att cirkulationen ska

fungera normalt.
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Q—IJARTSJUKDOMAR

Hjartsjukdomar hos barn

6 Hjirt-Lungfonden BARNHJARTAN

HJARTAT BILDAS UNDER FOSTERLIVET frdn ett rorfor-
mat hjirtanlag till det firdiga hjirtat med sina fyra
rum och fyra klaffar. Blodadrorna vixer till for att
bilda de tva kretsloppen, detlilla genom lungorna
dir blodet syresitts och det stora som forser alla
kroppens celler med blod. Under fostertiden och vid
fodseln star de bada kretsloppen i forbindelse med
varandra genom en passage som kallas ductus arterio-
sus, men den forbindelsen sluts normalt inom ett par
dagar efter fodseln.

Manga medfodda hjirtfel dr lindriga och behover
vare sig opereras eller behandlas pa nagot annat sitt.
Tandra fall kan hjirtfelen vara mer eller mindre svara
och kréva kirurgi.

Hal i skiljevdaggen och
Oppetstaende ductus arteriosus
Devanligaste typerna av medfodda hjirtfel 4r hal i
formaks- eller kammarskiljeviggen. Ett hal i skilje-
vdggen mellan hjirtats bada formak kallas formaks-
septumdefekt (ASD) och utgor cirka 10 procent av alla
medfodda hjartfel. Vid formaksseptumdefekt flodar
blodet fran det vinstra till det hogra formaket, vilket
leder till ett 6kat lungblodfldde. De flesta barn med
formaksseptumdefekt dr symptomfria men om
hjirtfelet inte atgirdas tillstoter problem i vuxen
alder, bland annat hjirtrytmrubbningar och sjuk-
dom i lungkdrlen.

Ett hal i skiljeviggen mellan hjirtats bada kamrar
kallas kammarseptumdefekt (VSD) och 4r det vanligaste



Manga hjirtfel dr lindriga och
behover varken opereras eller

behandlas pa annat sitt och

barnen kan leva ett normalt liv.
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forekommande medfodda hjirtfelet. Mellan 20 och
30 procent av de medfodda hjirtfelen utgdrs av kam-
marseptumdefekt och det forekommer antingen
isolerat men ofta dven i kombination med andra
hjirtfel. Aven kammarseptumdefekt leder till ett
okatblodflode i lungkretsloppet. Ju storre defek-

ten dr, desto storre blir lungblodflédet, vilket kan
leda till att den vinstra kammaren belastas och blir
anstringd. Om hélet i skiljeviggen ligger ndra aorta-
Kklaffen kan det orsaka lickage i klaffen.

Ett barn med liten kammarseptumdefekt har inga
symptom utan hjirtfelet uppticks vanligen pa grund
av att ett blasljud hors i samband med rutinkontroll
under de forsta levnadsdagarna. Vid stérre kammar-
septumdefekter dr blasljudet inte lika tydligt, men
efter ett par veckor utvecklas symptom som snabb
hjdrt- och andningsfrekvens, onormal svettning och
svarigheter att dta.

Sma kammarseptumdefekter behover inte at-
girdas eftersom hjirtat inte belastas och de sluts
dessutom ofta av sig sjilva. Barn med storre kam-
marseptumdefekter behandlas inledningsvis med
vitskedrivande medel och opereras sedan vanligtvis
under det forsta halvaret.

Om kirlférbindelsen mellan lungkretsloppet och
det stora kretsloppet inte sluts normalt, det vill siga
inom ett par dagar efter fodseln, kallas tillstandet
dppetstdende eller persisterande ductus arteriosus (PDA).
Om ductus arteriosus forblir ppen flodar blodet
fran aorta till lungpulsadern, vilket leder till ett
okat blodflode till lungorna och 6kad belastning pa
vinster kammare. Oppetstiende ductus arteriosus
drvanligast hos barn som fods for tidigt och utgor
ungefir 10 procent av alla medfodda hjirtfel. Kirl-
forbindelsen sluts i dag oftast med kateterteknik,
men extremt for tidigt fodda barn opereras vanligen
inom ett par veckor efter fodseln om ductus arte-
riosus inte sluter sig spontant och orsakar ett stort
lungblodflode.



Oppetstaende ductus arteriosus

Kvarstdende

ductus

Okat blodfléde

till lungorna

Vanster

kammare

forstorad
Fortrangningar i klaffar och karl Oppetstiende ductus
En fortringning i aortaklaffen, detvill siga den arteriosus innebir att
klaff som finns mellan vinster kammare och stora den passage som férbin-
kroppspulsidern, kallas aortastenos och utgér cirka der lungpulsidern och
7 procent av alla medfddda hjirtfel. stora kroppspulsddern

Om fortringningen i klaffen 4r mycket uttalad hos det dnnu ofédda

redan under fostertiden kan hela vinster hjirthalva barnet inte sluter sig
bli underutvecklad och ibland kan detvara svart att som det ska ett par
dra grinsen mellan aortastenos och hypoplastiskt dagar efter fédseln.

vinsterkammarsyndrom (se sidan 13). Fortringningen
iklaffen leder till ett forhojt tryck i kammaren, och
kammarmuskulaturen blir da fortjockad.

Ett nyfott barn med kraftigt fortringd aortaklaft
dr blekt och har svag puls, medan de som fods med
en mindre fortringning ofta 4r symptomfria och
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Stor 6verridande aorta

Fortrangning
av pulmonalisklaff

Fallots anomali &r en
kombination av tre miss-
bildningar som resulterar
i att blodet passerar fran
hoger hjarthalva rakt uppi
kroppspulsddern utan att
syresdttas i lungorna.
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deras hjirtfel uppticks ofta bara genom att man hor
ett blasljud. Ett nyfott barn med uttalad aortastenos
kan avlida om det inte opereras omedelbart. Man
kan ocksa behandla aortastenos med kateterteknik,
da klaffen 6ppnas upp genom att man blaser upp en
ballong som finns monterad i spetsen av katetern.
Ungefir 8 procent av alla medfodda hjdrtfel utgors
av en fortringning i den dvre delen av kroppspuls-
adern som kallas coarctatio aortae. Manga nyfodda
barn med coarctatio aortae uppvisar symptom
som snabb hjirt- och andningsfrekvens, onormal
svettning och svarigheter att dta, vanligen redan
under den forsta levnadsveckan efter det att ductus
arteriosus slutit sig. Blodforsorjningen till den

Fallots anomali

Minskat blodfléde till lungorna

VSD,
kammarseptumdefekt

Héger kammarvagg fortjockad



nedre delen av kroppen ir otillricklig samtidigt
som hjirtats vinstra kammare 6verbelastas. Om
hjirtfelet inte atgirdas kan barnet avlida, men den
kirurgiska behandlingen 4dr mycket framgangsrik.
Under senare ar behandlar man lite storre barn och
vuxna med sent upptickt coarctatio aortae genom
att med kateterteknik vidga det tringa partiet, oftast
genom att sitta in ett cylinderformat nit, en stent, i
passande storlek som sen kan vidgas ytterligare nir
barnet vixer.

Ivissa fall saknas symptom pa coarctatio aortae
och hjirtfelet uppticks inte forrin senare i livet. Om
felet inte upptécks dr prognosen dalig med fortida
dod i hilften av fallen redan fore 40 ars alder.

Ungefir 10 procent av alla hjirtfel utgors av for-
tringning av lungpulsaderklaffen, pulmonalstenos.
Tillstandet dr dven vanligt vid flera av kombinations-
hjartfelen.

Barn med lindrig eller mattlig pulmonalstenos 4r
symptomfria och fingas vanligen upp pa grund av
blasljudet. Om fortringningen dr stor hojs trycket i
hoéger kammare, vars vigg blir fortjockad. Barn
med pulmonalstenos behandlas i allmdnhet med
ballongvidgning.

Komplexa medfédda hjartfel

Barn med medfodda hjirtfel har i manga fall inte
bara ett fel utan flera. Ett sidant komplext hjirtfel 4r
Fallots anomali, som utgdr cirka 6 procent av samt-
liga medfodda hjirtfel. Barn med Fallots anomali har
en fortrdngning vid hjirtklaffen motlungpulsidern,
pulmonalstenos, ett hal i skiljeviggen mellan hjért-
kamrarna, kammarseptumdefekt, och en fortjockad
hogerkammarvigg. Kroppspulsadern utgar vid detta
hjirtfel ocksa delvis ur den hogra kammaren, vilket
brukar kallas att aorta dverrider kammarseptumde-
fekten. Tillstindet innebdr att en del av det icke syre-
satta blodet flodar fran hoger kammare till den vinst-
ra ochvidare utikroppen utan att forst syresittas i
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lungorna. I vissa fall forhindrar pulmonalstenosen
nistan helt blodflodet till lungorna och det nyfodda
barnetdr dd beroende av att ductus arteriosus star
Oppen for att lungcirkulationen ska fungera.

Huvudsymptomet pa Fallots anomali 4r cyanos,
detvill siga barnets hud och slemhinnor antar en
blaaktig firg pa grund av syrebristen i blodet. Om
hjartfelet inte atgirdas vixer barnet daligt och utan
kirurgi avlider hilften av dessa barn under det for-
sta levnadsaret och mindre 4n 5 procent nar vuxen
alder. I dag opereras dessa barn redan under forsta
halvaret.

Ett annat medfott hjirtfel som ger upphov till
cyanos 4r transposition av de stora artirerna. Det be-
tyder att kropps- och lungpulsadern har bytt plats
s att kroppspulsiddern utgar fran hoger kammare
och lungpulsadern fran den vinstra. Transposition
utgor cirka 5 procent av alla medfodda hjirtfel och
forekommer ofta i kombination med kammarsep-
tumdefekt och pulmonalstenos.

Vid transposition utan kammarseptumdefekt gar
enbart syrefattigt blod ut i kroppspulsddern medan
redan syresatt blod cirkulerar i lungkretsloppet.
Det nyfodda barnet blir snabbt cyanotiskt och barn
med detta hjirtfel behover opereras akut eftersom
de mycket snabbt 1oper risk att avlida eller fa svara
hjdrnskador pa grund av syrebristen. Innan barnet
opereras, vilket vanligen sker under de forsta tva
veckorna, forbittras syresittningen genom att man
med kateterteknik skapar ett hal i skiljeviggen mel-
lan formaken.

Pulmonalatresi - VSD

Ett ovanligare hjirtfel 4r pulmonalatresi med VSD.
Det innebir att det saknas en direkt forbindelse
mellan den hogra kammaren och lungartiren sam-
tidigt som det finns ett stort hal mellan kamrarna.
Blodforsorjningen till lungorna sker via ductus arteri-
osus eller, mer ovanligt, via extra kirl, aortopulmonella



kollateraler. Eftersom det finns ett stort hal i viggen
mellan kamrarna blandas syresatt och icke syresatt
blod och pumpas utikroppspulsadern.

I de fall ddr blodforsorjningen till lungorna sker
via ductus arteriosus avlider barnet om denna karlfor-
bindelse sluter sig, vilket kan ske inom ett par tim-
mar eller ett par dagar efter forlossningen. Barnet
blir kraftigt cyanotiskt och far svirigheter att andas.
I de allra flesta fall 4r det nyfodda barnet si cyano-
tiskt att diagnosen pulmonalatresi med VSD stills
innan ductus sluts. Cirkulationen stabiliseras ge-
nom att ductus arteriosus Oppnas eller halls 6ppen
med hjilp av intravends tillforsel av prostaglandin.
Barnet opereras sedan vanligen inom 1-2 veckor.

I Sverige fods endast cirka fem barn arligen med
pulmonalatresi med VSD.

Enkammarhjartan

Uttrycket enkammarhjérta innebdr i allméinhet inte
att ett barn fods med endast en hjirtkammare,

det finns i allmidnhet tva, men en avdem 4r sa
underutvecklad att den aldrig kan fungera fullt ut
sa att patienten fir en normal cirkulation med tva
pumpande kammare. De tva vanligaste medfodda
hjirtfelen som sorterar under samlingsbegreppet
enkammarhjérta 4r tricuspidalatresi och hypoplastiskt
vdnsterkammarsyndrom.

1 Sverige fods arligen mellan fem och tio barn med
tricuspidalatresi, vilket betyder att klaffen mellan
hoger formak och kammare saknas. Barnens hogra
kammare 4r underutvecklad och det forekommer
nistan alltid ocksa ett hal mellan kamrarna. Cyanos
dr detvanligast symptomet pa tricuspidalatresi och
hjartfelet uppticks oftast redan under den forsta
levnadsveckan. Barnet kan drabbas av hjirtsvikt och
om halet mellan kamrarna minskar i storlek kan
barnet plotsligt avlida eftersom blodflodet till lung-
pulsadern, eller aorta da blir alltfor litet. Barn med
tricuspidalatresi opereras kort tid efter fodseln.

Hjart-Lungfonden BARNHJARTAN 13
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Varje ar fods mellan tio och 15 barn i Sverige med
hypoplastiskt vinsterkammarsyndrom. Vanligtvis
innebdr det att aortaklaffen ér fortringd och att 6vre
delen av kroppspulsddern samt vinster formak
och kammare r kraftigt underutvecklade. Det dr
dessutom vanligt med en fortringning i den dvre
delen av kroppspulsidern, coarctatio aortae. Nir bar-
net fods ir cirkulationen i systemkretsloppet helt
beroende av ductus arteriosus och barnet avlider om
denna stings.

Salinge ductus star dppen kan barnet vara utan
symptom eller uppvisa endast vaga symptom i form
av litt cyanos och ytlig puls. Det nyfodda barnet
genomgar en komplicerad operation och i dag
overlever ndrmare go procent av barnen det stora
ingreppet.

Barn som endast har en fungerande kammare
maste genomga flera kirurgiska ingrepp, vanligen
en kort tid efter fodseln, ett andra vid cirka sex ma-
naders alder och ytterligare ett vid tva-tre ars alder.
Oftast 4r det forsta ingreppet det mest kritiska. De
tva senare innebdr att man stegvis ansluter, forst
den 6vre och sedan 4ven den nedre halvenen direkt
till lungartiren. Detta innebdr att nir kirurgin 4r
slutford s pumpas inte blodet till lungorna av na-
gon hjirtkammare, utan det rinner direkt fran hal-
venerna till lungorna. Metoden beskrevs redan 1971
av fransmannen Fontan, varfor denna typ av cirkula-
tion fortfarande kallas for ”Fontancirkulation”.

I Sverige startade man dessa komplicerade kirur-
giska behandlingar p4 ett mer rutinartad sitt forst i
borjan av 19go-talet, varfor det 4r forst nu man borjar
kunna se hur dessa fran borjan svart sjuka patienter
klarar sig upp i vuxen alder. Langtidsoverlevnaden
for dessa svara hjirtfel kan uppskattas samlat till
cirka 75 procent. Men i de mest gynnsamma fallen,
som exempelvis tricuspidalatresi, s bra som upp till
go procent. Overlevnad till vuxen alder i de
svdraste typerna, dir den vinstra kammaren dr



underutvecklad, dr i dag dr cirka 65 procent. Resul-
taten har stadigt forbattrats.

Hjartmuskelsjukdomar
Sjukdomar i hjartmuskeln brukar sammanfattas i
begreppet kardiomyopatier. Gemensamt for sjukdo-
marna ir att de orsakar nedsatt kammarfunktion.
Sjukdomarna mirks inte alltid direkt efter fodseln
utan kommer i allméinhet till uttryck férstibarn-
domen eller tonaren.

Hypertrofisk kardiomyopati innebdr att hjartmus-
keln eller viggen mellan kamrarna 4r fortjockad.

Hypertrof kardiomyopati

Vid hypertrof kardiomyopati
fértjockas hjartmuskeln,
vanligen i kammarskilje-
viggen. Hjértats funktion
férsamras och om tillstan-
det inte behandlas [6per
barnet 6kad risk fér plétsligt
hjartstopp. Sjukdomen &r
oftast arftlig.

Kammarvéggar
och skiljevagg
fértjockade
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Barn med medfédda hjartfel
drabbas inte littare av infektioner

an andra. Daremot kan det vara
svarare for dem att bli av med
infektionen. Darfér 4r det extra
viktigt med god handhygien
hemma och pa dagis.
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Fortjockningen kan leda till fortringningar i hoger
eller vinster kammare som gor att hjértat far svart
att pumpa ut blodet ur kammaren. Symptomen idr
andfaddhet, hjartklappning och/eller yrsel- eller
svimning vid fysisk anstringning. Hypertrofisk
kardiomyopati dr ndstan alltid en 4rftlig sjukdom.
Den kan emellertid vara dold i slikten under lang
tid eftersom de lindriga fallen aldrig blir upptickta.
Sjukdomen 4r en av de vanligaste orsakerna till
plotsligt hjartstopp hos barn och ungdomar och
risken att drabbas ir storst strax fore och i borjan av
puberteten. Hypertrofisk kardiomyopati behandlas
iallmidnhet med likemedel, men om fortringning-
arna i kamrarnas utfldden 4r svira kan operation bli
nodvindig.

Dilaterad kardiomyopati innebdr att en eller bada
hjdrtkamrarna ir forstorade och fungerar daligt.
Barn med dilaterad kardiomyopati 4ter ibland daligt
och kan ha svartatt gi upp ivikt. [ uttalade fall har
de forhojd hjart- och andningsfrekvens. Dessutom
dr levern ofta forstorad. Det dr okdntvad som utlser
sjukdomen, men i vissa fall kan man misstinka att
orsaken 4r en tidigare virusinfektion i hjartmuskeln.
I andra fall foreligger en drftlig bendgenhet att drab-
bas. Sjukdomen behandlas vanligtvis med samma
lakemedel som vid hjirtsvikt. Vid mycket svara fall
kan det bli aktuellt med en hjirttransplantation.

Hjartrytmrubbningar - takykardier
Hjdrtrytmrubbningar, arytmier, ir inte helt ovanliga
hos barn. Vanligast dr hjirtklappning, takykardi,
da hjirtat rusar under kortare tid. Hjdrtrusningen
borjar oftast i formaket och da 4r tillstindet sillan
farligt, och bara om besviren aterkommer under
langre tid eller om barnet blir patagligt paverkat av
den snabba hjirtrytmen brukar man soka vard.
Takykardin behandlas da med likemedel som
snabbt far arytmin under kontroll och dérefter sitts
ocksa forebyggande behandling in. Om tendensen



till kvarstaende hjartklappningsattacker finns lingre
upp i dren brukar man i de flesta fall efter cirka ro-
ars alder erbjuda en mer definitiv behandling med sa
kallad radiofrekvensablation.

Detta innebir att man med kateterteknik antingen
brinner eller fryser bort de extra retledningsbanor
som finns mellan formak och kammare och som
orsakar attackerna. Patienten kan dérefter upphdra
med den medicinska behandlingen.

Hjartrytmrubbningar - bradykardier

Nir ett barn f6ds med ett alltfor langsamt slaende
hjirta, bradykardi, beror det i regel pa att retlednings-
systemet mellan formak och kammare ir skadat.
Tillstandet kallas medfdtt totalt AV-block eller AV-block
III. Rytmrubbningen kan dven uppsta efter en
hjirtoperation om retledningssystemet skadas vid
ingreppet. AV-block III behandlas med pacemaker.

En allvarlig rytmrubbning férekommer vid
drftliga hjartrytmrubbningar, till exempel langt
QT-syndrom, som orsakas av en genetisk defekt i
jonkanalerna pa hjirtmuskelns ytmembran.

Enkelt uttryckt handlar det om en f6rdr6jning
i hjirtats formaga att bli "elektriskt neutralt” och
ladda om mellan slagen. Hos patienter med langt
QT-syndrom hinner inte hjirtatladda om och ir inte
riktigt redo ndr nista slag kommer, vilket kan leda
till att hjirtat borjar rusa.

Barn som drabbas kan fa kammarflimmer, vilket
vanligen leder till att patienten avlider. I de fall ddr
den normala hjirtrytmen aterupptas spontant kan
svimning var det enda symptomet, och man ska
darfor vid upprepade oforklarliga svimningar alltid
ha allvarliga rytmrubbningar i dtanke och undersoka
hjirtats elektriska funktion med EKG. &
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QYMPTOM OCH DIAGNOS

Viktigt med tidig diagnos

18 Hjért-Lungfonden BARNHJARTAN

BARN SOM KOMMER TILL VARLDEN med medfodda
hjirtfel behover ofta hjilp snabbt. Dirfor dr det vik-
tigt att sjukvarden kan tyda de tecken som avslojar
att barnets hjirta inte fungerar som det ska. Med
hjilp av stetoskop lyssnar ldkaren eller sjuksko-
terskan efter karaktiristiska blasljud fran hjirtat,
vilka kan tyda pa lickage i en klaff eller hal i ndgon
hjartskiljevigg. Det giller dock att tolka ljuden ritt.
Det finns normalt forekommande och helt ofarliga
fysiologiska blasljud som uppstar nér blodet strom-
mar genom normala hjirtklaffar eller nir klaffarna
vibrerar. I tva- till fyradrsaldern har upp till 40
procentav alla barn svaga fysiologiska blasljud.

Cyanos

Om blodet som fors uti kroppen inte ir tillrickligt
syresatt far barnets hud och slemhinnor en blaaktig
ton, cyanos. Cyanos ir ett mycket allvarligt symp-
tom och kan orsakas av fler olika svira hjirtfel. Vid
cyanos ska barnet omedelbart utredas. P4 de allra
flesta BB-avdelningar genomfors en enkel mitning
av blodets syresittning genom avldsning av registre-
ring pa barnets hand och fot. Mdtningen avldser om
artdrblodet har normal syresittning eller ej. Det tar
endast ett par minuter att fa svar, och detta enkla test
forhindrar att barn som har hjirtfel som ger cyanos
skickas hem utan att man upptickt hjirtfelet.



Med stetoskop kan ldkaren
lyssna efter blasljud pa
hjartat. Blasljuden kan tyda
pa lackage i klaffarna eller hal
i ndgon hjartskiljevagg eller
vara ett helt normalt

stromningsbiljud.

Andfaddhet, trétthet och
dalig viktuppgang

Vid stora hél i skiljeviggen mellan kamrarna
eller vid stor 6ppetstidende ductus arteriosus
utvecklas ett 6kat blodflode genom lungorna.
Det leder till symptom som snabb andhdmt-
ning, dalig viktuppging och onormal svett- | o Fa
ning. Vid hal i skiljeviggen mellan formaken
uppstar ddremot sillan nigra symptom
under barnaaren. Inte forrin i vuxenlivet
utvecklas andfaddhet och trotthet vid /
anstringning pa grund av att hoger &
hjdrtkammare fungerar daligt.

Hjart-Lungfonden BARNHJARTAN 19



| Sverige opereras de flesta
medfédda hjartfel mycket tidigt,

vanligtvis redan under det férsta
levnadsaret. Men det hinder
att hjartspecialister for vuxna
hittar medfédda hjartfel hos sina

patienter.

20 Hjart-Lungfonden BARNHJARTAN

Tyvirr har antalet obligatoriska likarundersok-
ningar pa barnavardscentralen minskat och det
finns inte lingre en rutinmissig undersdkning av
alla barn inom skolhilsovarden. Det innebir att den
sista obligatoriska hilsoundersékningen av barn
gors vid 18 manaders alder. Detta sammantaget ger
anledning att befara att medfddda hjirtfel som inte
orsakar tydliga blasljud och/eller symptom forblir
oupptickta. Formaksseptumdefekt och coarctatio aortae
dr tva exempel pa sidana hjirtfel.

Sena symptom

I Sverige opereras de flesta medfodda hjirtfel
mycket tidigt, vanligtvis redan under det forsta lev-
nadsaret. Men det hdnder att hjirtspecialister for
vuxna hittar medfodda hjirtfel hos sina patienter.
Det handlar da om hjértfel som inte givit nagra tyd-
liga symptom.

De vanligaste oupptickta hjirtfelen dr formaks-
septumdefekt och coarctatio aortae. Ett annat
hjirtfel som sillan uppticks forrdn senare i livet
dr kdrlring. Kdrlring innebdr att det finns dubbla
aortabagar som ligger pa varsin sida om luft- och
matstrupe. Det leder till svarigheter att andas och
barnet far ofta felaktigt diagnosen astma. I vissa fall
foreligger dven svarigheter att svilja. Om ett barn
har bade andnings- och sviljningssvarigheter ska
man alltid undersoka om det inte foreligger en kirl-
ring. Detta gors sdkrast med hjilp av datortomo-
grafi, &ven om man initialt alltid ocksa genomfor
en ultraljudundersokning av hjirtat.

Vissa hjartmuskelsjukdomar, i synnerhet hyper-
trofisk kardiomyopati, 4r andra exempel pa med-
fodda tillstand som forvirras under uppvixtaren
och inte uppticks forrin de ger symptom senare i
livet. I virsta fall uppticks inte sjukdomen forridn
den drabbade dor i plotsligt hjdrtstopp, till exempel
isamband med idrottsutdvning. I tursammare fall
uppticks sjukdomen av en slump i samband med en



vanlig likarundersdkning da ldkaren hor ett blasljud
pa hjirtat. Personer med hjirtmuskelsjukdom kan
dven besviras av omotiverad andfaddhet vid minsta
anstrdngning och tror ofta att de lider av astma. I
sjdlva verket dr det hjartmuskelsjukdomen som stor
hjirtats arbete.

Eftersom vissa hjirtmuskelsjukdomar ir irftliga
och omkring hilften av de barn vars forilder har
hypertrofisk kardiomyopati kommer att 4rva anla-
get, rekommenderar i dag Socialstyrelsen att alla
barn som har en forilder med hjirtmuskelsjukdom
bor fa hjartat undersokt. Hjdrtmuskelsjukdom kan
avslojas redan av ett onormalt EKG men kartliggs
ocksa bist med ultraljud, ekokardiografi.

Svarupptéckta hjartrytmrubbningar
Hjértrytmrubbningar hos nyfodda och spddbarn ir
ovanliga. Men nir de forekommer kan de vara svira
att uppticka eftersom barnet inte kan patala sina
symptom. En sdker diagnos kriver ofta undersok-
ning med langtids-EKG, detvill siga mitning dver
flera timmar eller dygn.

Barn och unga som har litt for att svimma i sam-
band med stress kan vara fédda med en genetisk
defekti hjartmuskelcellernas ytmembran. Felet dr
drftligt och kan utgoras av till exempel langt QT-
syndrom. Tillstindet innebir en betydande risk for
plotsligt hjartstopp och dven hir rekommenderar
Socialstyrelsen undersékning med sliktutredning.

Undersékningsmetoder

Vid misstanke om ett medfott hjirtfel hos barnet har
ldkarna en rad undersdkningsmetoder till sin hjilp
for att stdlla ritt diagnos.

Ultraljudsundersdkning, ekokardiografi, 4r en enkel
och smirtfri metod som ger information om hur
hjirtat 4r uppbyggt och fungerar. Nir ultraljudsgiva-
ren placeras Over brostkorgen ses hjirtats struktur,
funktion och pumpkapacitet. Samtidigt kan man
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mdta hur blodflédet in och ut ur hjirtat fungerar.
Undersokningen visar ocksa storleken pa hjirtats
kammare och férmak, kamrarnas kontraktionsfor-
maga (detvill sdga hur de drar sig samman) och
viggarnas tjocklek samt klaffarnas utseende.

Hjdrtat kan dven undersokas med hjilp av magnet-
kamera. Da utsitts hjdrtat for varierande magnetfilt
och bilden som fangas upp och bearbetas i dator ger
en bild av hjartmuskeln, tillférande och avférande
kirl liksom hjértats egna kranskairl. Magnetkame-
ran ger samma information om hjértats mjukdelar
som ultraljudet, men kan ge ytterligare information
om sjilva hjidrtmuskelns funktion. Eftersom barnet
maste vara stilla vid magnetkameraundersokning
krivs att de mindre barnen sovs vid denna undersok-
ning.

En undersokning som anvinds mycket sedan
cirka ett decennium dr datortomografi, dir man ocksa
kan studera hjirtats struktur och om tillférande och
avforande kirl 4r normala eller ej. Undersokningen
gar mycket snabbt och kan oftast utforas utan
narkos dven vid undersékning av de allra minsta
barnen.

Vid métning av tryckforhallandena i hjirtat och
de olika blodflédena gors en hjdrtkateterisering, som
péa barn vanligen genomfors under narkos. En kate-
ter fors in i kirl i ljumsken och fors dérifran vidare
till hjartats olika halrum, eller till lungpulsadern
och aorta. Man genomfor vid dess undersékningar
vanligen ocksa kontrastrontgen av de delar som inte
kunnat undersokas tillrdckligt noggrant med andra
tekniker. ®
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BEHANDLIN(9

Medfodda hjartfel kan
behandlas effektivt

ANNU | DAG AR MEDFODDA HJARTFEL den vanligaste
dodsorsaken bland nyfodda i Sverige, men resulta-
ten vid kirurgi och annan behandling 4r inda langt
béttre nu 4n for bara 20-30 ar sedan. Tack vare forsk-
ning och utveckling kan dagens sjukvard behandla
olika typer av medfodda missbildningar i hjirtat.
Felen kan oftast rittas till genom kirurgiska ingrepp
eller med hjilp av kateterteknik.

Operationerna for de vanligaste felen i hjirtat och
de stora blodkirlen genomfors med mycket goda
resultat och de opererade barnen har goda chanser
att bli helt besvirsfria. I vart samhille, liksom i de
flesta industrialiserade linder, fingas hjirtsjuka
barn upp mycket tidigt och opereras oftast redan
under det forsta levnadsaret. I Sverige dr median-
aldern vid barnhjirtkirurgi cirka fem manader.

Kateterburen behandling

Precis som inom vuxenkardiologin ir kateterburen
behandling i samband med medfodda hjirtfel under
stark utveckling. I dag kan dppetstiende ductus
arteriosus, centrala formaksseptumdefekter, vissa
fall avkammarseptumdefekter samt flera hjirtrytm-
rubbningar till f6ljd av medfodda hjértfel behandlas
med hjilp av kateter. Med kateterteknik kan man
ocksa lindra och/eller bota vissa klaffortringningar
och framgangsrikt dven vidga fortringningar bade i
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kropps- och lungpulsadern. Fordelen med kateter-
tekniken 4r att barnet slipper smirta efter ett
kirurgisktingrepp och lang konvalescens.

Operationer

Bland de méanga typer av missbildningar som kan fo-
rekomma i ett nyfott hjirta finns ocksa sidana som
kraver mycket komplicerade kirurgiska ingrepp.
Operationerna blir i dessa fall stora och omfattande
och ibland maste de goras i flera omgangar. Barnen
kan ivissa fall tvingas att leva med ett fysiskt handi-
kapp som himmar deras livskvalitet.

Barnhjirtkirurgin i Sverige centraliserades 1993
till Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus i
Goteborg och Skanes universitetssjukhus i Lund.
Fordelen med att koncentrera barnhjirtkirurgin till
tva enheter 4r att firre barnhjirtteam hanterar fler
patienter och didrmed far storre erfarenhet. Med
ett storre patientunderlag kan barnhjirtteamen
dessutom delta i det internationella kunskapsutbytet
och pa savis tilligna sig mer och djupare kunskap.

Centraliseringen har medfort en markbar forbatt-
ring av operationsresultaten. Trots att allt svarare
hjirtfel opereras dr 6verlevnaden i samband med
ingreppen si hog som 98 procent, jimfort med 88
procentibérjan av 1ggo-talet. Overlevnaden till
vuxen alder efter hjirtoperation i barndomen kan
idag uppskattas till drygt 95 procent om barnets
hjirta har tva kamrar och 75 procent om barnet
bara har en hjirtkammare.

Aven om dessa resultat ven i ett internationellt
perspektiv dr synnerligen goda kommer de sikerli-
gen att ytterligare forbittras. En sidan landvinning
under senare ar dr att 4ven barn kan behandlas med
sa kallat mekaniskt cirkulationsunderstdd ("konst-
gjort hjirta”), vilket medfort att flera barn med de
allvarligaste hjdrtsjukdomarna 6verlevt antingen till
senare hjdrttransplantation eller, som i enstaka fall,
till dess hjértat dterhdmtat sig till normal funktion.



Hjarttransplantationer

Barn som blir aktuella for hjirttransplantation har
antingen en hjirtmissbildning som 4r omojlig att
operera eller ett tidigare opererat hjirtfel som forvir-
rats. Det kan handla om nedsatt kammarfunktion
eller hjirtklaffar som inte fungerar. Patienter med
dilaterad eller hypertrofisk kardiomyopati kan ocksa
behova hjirttransplantation om hjirtfunktionen
fortsitter att forsimras trots optimal medicinering.

Medicinering
Medfodda hjartmuskelsjukdomar som uppticks
tidigt behandlas i regel med en rad olika hjdrtmedi-

Operationerna for de vanligaste
felen i hjartat och de stora blod-
karlen genomférs med mycket
goda resultat och de opererade
barnen har goda chanser att bli
helt besvérsfria.
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ciner. Vid dilaterad kardiomyopati 4r hjirtat i regel
bade forsvagat och forstorat och behover hjirtstir-
kande preparat. I lyckosamma fall kan likemedlen
ta bort symptomen helt.

Hypertrofisk kardiomyopati som konstateras i
barndomen behandlas i férebyggande syfte med
betablockerare. Medicinen gor hjirtat mindre styvt,
kontrollerar rytmen och gor sa att hjértat fyller sig
bittre. Symptom som trotthet och andfaddhet mild-
ras samtidigt som den muskelviggfortjockning i
hjdrtat som dr sa typisk for sjukdomen blir mindre
uttalad.

Pacemaker och ICD

Hjértrytmrubbningar hos nyfodda och spidbarn
dr séllsynta, men kan forekomma om barnet blivit
opererat for medfott hjirtfel och dirigenom fatt
skador p4 retledningssystemet. Aven barn till méd-
rar med nigon typ av reumatisk sjukdom kan fodas
med hjidrtrytmrubbningar. De hir grupperna barn
behandlas framgingsrikt med pacemaker.

En speciell form av drftlig hjartrytmrubbning dr
langt QT-syndrom dir forekommande hjirtrytm-
rubbningar kan behandlas férebyggande med be-
tablockerare. Om dessa inte ir effektiva kan det bli
nodvindigt att operera in en implanterbar hjirtstar-
tare, ICD, som hela tiden haller koll p4 hjirtats rytm.
Om allvarlig hjirtklappning eller s kallat kammar-
flimmer upptrider avger ICD:n elektriska impulser
for att sinka rytmen och om detta inte fungerar
avger den livriddande el-chocker precis som en
extern hjdrtstartare. I Sverige har ett 30-tal barn och
ungdomar sadan hjirtstartare implanterad.

Vid langt QT-syndrom bdr man gora en slaktut-
redning. Tidig upptickt av sjukdomen hos personer
som 4drvt anlagen fran sina fordldrar kan motivera
likemedelsbehandling som forebygger plotsligt
hjdrtstopp. @



FRAMTIDEI\D

Ménga med medfédda
hjartfel lever med ett

fysiskt handikapp som
inte alltid syns pd ytan.

Livet for barn med hjartfel

TACK VARE HJARTKIRURGINS och sjukvardens starka
utveckling under de senaste decennierna kan
personer med atgirdade medfodda hjirtfel ofta leva
ett nira nog normalt vuxenliv. Den 6kande 6verlev-
naden har lett till att antalet vuxna med medfodda
hjdrtfel i dag ér storre dn antalet barn och ungdomar
med samma problem, man rdknar med att patient-
gruppen uppgar till cirka 30 ooo personer.

De flesta vuxna mar bra, dven om de tvingas leva
under speciella omstindigheter och behéver fortlo-
pande kontakt med sjukvirden. Vuxna med medfott
hjirtfel utgor en vixande patientgrupp som foljs upp
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Personer med medfédda hjartfel
tvingas ibland stanna upp och fun-
dera 6ver framtiden. Vagar jag som
kvinna bli gravid? Finns det risk fér
att barnet féds med ett hjartfel?
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och behandlas av vuxenkardiologer specialiserade
pa GUCH, en forkortning for grown-ups with congeni-
tal heart disease.

P4 universitetssjukhusen i Sverige finns speciella
mottagningar for vuxna med medfodda hjartfel.
Dér samlas den senaste kunskapen om hur man
kan underlitta vuxenlivet for dem som opererats for
medfott hjirtfel, och for dem som behover fortlo-
pande behandling for att halla ett lindrigare hjértfel
under kontroll. Mottagningarna delar ocksa med sig
av kunskap och information till lokala sjukhus dit de
personer som bor langt fran specialistmottagning-
arna kan komma akut.

Inte riktigt som andra

Attvara vuxen med ett medfott hjirtfel som behand-
lats i barndomen innebir i de allra flesta fall att
man kan leva normalt. And4 4r man inte riktigt som
andra. Manga lever med ett fysiskt handikapp som
inte alltid syns pa ytan. Dessutom finns det alltid
risk for komplikationer som bottnar i hjirtfelet.
Vuxna med medfott hjirtfel [oper exempelvis risk
att drabbas av olika typer av hjartrytmrubbningar
och enligt det svenska GUCH-registret dr plotsligt
hjirtstopp orsak till vart tredje dodsfall i den vuxna
patientgruppen.

Ivissa fall, dir operation utforts under barnairen,
maste ytterligare kirurgi genomforas i vuxen alder.
Envanlig orsak till ny operation i vuxen alder 4r att
implantat, exempelvis hjirtklaffar, maste bytas ut.

Nir patienten blir dldre 6kar ocksa risken for
samma forvirvade hjirt-kirlsjukdomar som fore-
kommer hos befolkningen i dvrigt, till exempel
hogt blodtryck eller kranskirlssjukdom. Det
medfodda hjirtfelet utgdr da en extra utmaning
for den behandlande ldkaren.

Trots detta lever de flesta vuxna med medfodda
hjartfel ett bra liv och later inte hjirtfelen bli en
central punkti tillvaron. Svensk forskning visar att

Hjart-Lungfonden BARNHJARTAN 31



Ett fatal barn med medfédda hjart-
fel orkar inte alltid leka och springa
som andra barn och féredrar dirfér
stillasittande aktiviteter.
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patienterna i gruppen kinner sig som starka och
friska 6verlevare, men ocksi som speciella och ut-
valda. Manga av dem anser att de har en extra god
férmaga att hantera motgangar och bekymmer ef-
tersom de tidigt fatt mota svarigheter.

Vissa livsbeslut maste en del vuxna med medfodda
hjirtfel inda diskutera med sin specialistldkare.
Det kan handla om graviditet, yrkesval eller val
av hobbies. Likarna sitter dock sillan stopp for



patientens planer, men informerar om riskerna
och forsoker komma med goda rad.

Begransningar i livet

Det stora flertalet barn som fods med ett hjartfel

kan opereras och kan vixa upp med ett hjdrta med
tva fungerande kamrar. De hir barnen har i regel
normal kondition och kan delta i skolans gymnas-
tik- och idrottslektioner. Den lilla gruppen barn med
enkammarhjérta har emellertid oftast vissa begrins-
ningar vad giller konditionskrivande aktiviteter.

Men éven de barn som har begrinsad kondition
har behov av att rora pa sig och dirfor 4r det viktigt
att de 4r med i skolgymnastiken — for skojs skull
och pé sina egna villkor. Oftast kidnner barnen sjilva
hur mycket de orkar. Idealiskt 4r om de ocksa kan
fa undervisning i rérelser som inte kriver sa mycket
kondition, men som &r bra for exempelvis leder och
muskler.

Barn och unga med icke fullt korrigerade medfod-
da hjirtfel 4r ofta frusna och behover ta pa sig extra
mycket klider nir de gar utikylan. Darfor undviker
de dven kalla bad.

Barn och vuxna med medfodda hjirtfel drabbas
inte littare av infektioner 4n andra, diremot kan
detvara svarare for dem att bli av med infektionen.

I barnairen hinder det att de blir simre 4n andra
jimnariga och kan beh6va uppsdka sjukvarden for
envanlig forkylning. Aven en litt forkylning kan
leda till foljdsjukdomar som lunginflammation.

RS-viruset, som ofta ligger bakom infektioner
som drabbar sma barn, kan ge sirskilt svira luft-
vigsproblem hos hjirtbarnen. Smé barn med all-
varliga medfodda hjirtfel far dirfor forebyggande
behandling mot RS-virus.

Det dr viktigt att lira barnen och deras anhoriga
att gora vad de kan for att forebygga infektioner. Det
ir exempelvis extra viktigt med god handhygien i
forkylningstider. ®
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Forskning och framtid

INOM BARNHJARTSJUKVARDEN FINNS ett flertal
forsknings- och utvecklingsomraden. I en
internationell jimforelse dr den svenska barnhjirt-
sjukvarden mycket framgangsrik.

En styrka i vart samhille dr de goda mojligheterna
att pa ett sikert och fullstindigt sitt folja upp
olika behandlingsresultat. Sddana uppfoljningar ir
synnerligen viktiga att géra nir nya metoder infors
inom kirurgi, kateterteknik eller rent medicinska
behandlingar.

De barnhjdrtkirurgiska centra som finns vid uni-
versitetssjukhusen i Goteborg och Lund har i sam-
arbete med verksamheterna i Uppsala, Umea och
Stockholm samt tillsammans med representanter
for linssjukhusen i landet skapat ett register for barn
med hjirtsjukdomar.

Registret administreras av Uppsala Clinical
Research, ett av Socialstyrelsen utsett Kompetens-



En stor del av dagens forskning handlar om
att utveckla metoder sa att man kan hitta
hjartfel hos barnet redan i livmodern. Bland
annat férsoker man férfina ultraljudsdiag-
nostiken sd att de rutinmassiga ultraljuds-
undersékningarna vid 18 veckor dven
omfattar s6kning efter hjartmissbildningar.



Sjukvardens mojligheteratt hjilpa

barn med medfodda hjartfel armycket
storre i dag an for bara tio ar sedan.




centrum for Nationella Kvalitetsregister. Barnhjart-
registret har slagits samman med det tidigare
registret for vuxna med medfodda hjirtfel.
Sammantaget omfattar dessa register inom barn-
hjirtsjukvarden 6ver 20 ooo patienter och gor det
mojligt att pa bade kort och lang sikt studera resultat
efter behandling for de olika hjirtsjukdomarna.
Registret kallas Swedcon, Swedish Registry for Congeni-
tal Heart Disease, och startade i bdrjan av 2009.

I Sverige har vi dirfor kunnat redovisa kompletta
resultat for behandling av vissa komplicerade med-
fodda hjirtfel, exempelvis pulmonalatresi och kom-
plett atrioventrikuldr septumdefekt hos barn med Downs
syndrom, men ytterligare uppfoljningsstudier be-
hovs. I takt med att nya behandlingsmetoder infors
behover fornyade uppfoljningsstudier genomforas.
Nigot som underlittas avsevirt av det nya registret.

Eftersom 1o-15 procent av de medfodda hjirtfelen
dr direkt livshotande i samband med fodseln 4r det
av storsta vikt att s tidigt som mojligt upptéicka
barn som har sddana hjirtfel. Enligt en svensk kart-
laggning skickades i borjan av 2000-talet cirka 25
procent av barnen med livshotande medfodda hjart-
fel hem fran BB-avdelningarna som om de var friska.
Kort tid efter fodseln insjuknade dessa barn, ofta
hastigt och med forsimrade chanser till en lyckad
kirurgisk behandling.

Enkel metod raddar liv
En svensk doktorsavhandling utvirderade en metod
for att mita syreméttnaden i det blod som pumpas
uti kroppen och visade att metoden kan forbittra
och paskynda diagnostiken av medfodda hjirtfel
hos nyfodda barn. Denna enkla och billiga metod
innebdr att syremdttnaden méts pa det nyfodda bar-
net innan hemgang och anvinds i dag av nistan alla
svenska BB-avdelningar.

Internationellt har den svenska forskningen fatt
stort genomslag och USA:s hilsominister
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rekommenderade 2011 att alla barn i USA ska
screenas for livshotande hjirtfel innan hemgang
fran BB med den svenska metoden.

Ultraljud for diagnos pa fosterstadiet
Ettannat utvecklingsomrade dr att i graviditetsvecka
17-18 undersoka hjirtat pa foster med ultraljud.
Undersokningen ingir pa manga enheter i landet
med det sa kallade rutinultraljudet dér fostrets
tillvixt och d4ven annan organscreening undersoks.
Vid misstanke om medfott hjirtfel hos fostret
remitteras mamman for undersdkning av barnkar-
diolog med specialutbildning inom fosterkardiologi.
Barnkardiologen avgor om fostret har en hjartsjuk-
dom och virderar hur komplicerad den 4r. I kompli-
cerade fall kan forlossningen planeras for att siker-
stélla att barnet tas om hand pa bista sitt direkt efter
fodseln. Flera forskningsprojekt bedrivs som berdr
fosterhjdrtat, bland annat om upptickt av olika hjért-
fel fore fodseln samt forskning rérande elektriska
overledningsrubbningar, sa kallade AV-block.

Hjartmuskelsjukdomar och

langt QT-syndrom

Ettannatviktigt forskningsomrade ror hjartmuskel-
sjukdomar. Dessa kan delas in i huvudtyperna hyper-
trofisk och dilaterad kardiomyopati.

Hypertrofisk kardiomyopati innebdr att hjart-
muskeln blir fortjockad, vilket dels forhindrar att
hjartkamrarna fylls, dels ofta ger upphov till for-
tringningar i utflodet sa att hjirtat inte kan pumpa
ut tillrdckligt med blod. Sjukdomen kan leda till
allvarliga rytmrubbningar med pldtslig dod. Inom
detta omrade pagar bland annat forskning om
mekanismen bakom uppkomsten av fortjock-
ningen. Forskningen syftar 4ven till att klarligga de
speciella riskfaktorerna vid hypertrofisk kardiomyo-
pati under barn- och ungdomsaren, samt att hitta de
bista behandlingsstrategierna.



Pa motsvarande sitt studeras orsaker och olika
behandlingsmodeller vid dilaterad kardiomyopati,
som i korthet innebir att hjartmuskelns pumpfunk-
tion dr nedsatt. Det finns flera orsaker till dessa
tillstind. Bland dem marks genetiska faktorer dir
forskningen gjort stora framsteg under senare tid.

I Sverige finns en tradition av forskning kring ett
annat drftligt tillstand, langt QT-syndrom, som ir en
av flera typer av rubbningar av hjirtmuskelcellernas
formaga att kontrollera den elektriska aktiviteten.
Tillstandet kan leda till allvarliga rytmrubbningar
som leder till svimning och plotsligt hjartstopp. Pa
senare tid har de svenska drftliga varianterna av sjuk-
domen kartlagts mer i detalj och man kommer allt
nirmare forklaringen till vad som gor att symptom
uppkommer och dven en 6kad kunskap om riskbe-
domning, samt om vilken skriddarsydd forebyg-
gande behandling man kan erbjuda patienten och
familjerna.

Likemedel och tekniker

Ettviktigt och svart forskningsomrade ir hur olika
mediciner paverkar hjirtfunktionen och cirkulatio-
nen hos barn i olika dldrar. Ofta anvinds de farma-
kologiska substanser som utvecklats for behandling
avvuxna med hjértsjukdom dven till barn. Dock utan
att pa ett tillrickligt sdkert sitt visa att dessa har av-
sedd effekt pa barn.

Forskningen inom detta omrade dr svar av flera
skil. Exempelvis kriver en mycket stor variation av
medfodda hjirtfel sa kallade multicenterstudier.
Sadana studier dr svara att genomfora eftersom varje
situation behover studeras for sig. Ur etisk synpunkt
dr studier av hur farmakologiska substanser tas upp
och elimineras i kroppen svarare pa barn dn hos
vuxna. Barn kan inte sjdlva avgora om devill delta i
sadana forskningsprojekt eller inte.

Kirurgiska tekniker, utveckling av hjirt-lungma-
skinproceduren och behandling med mekaniskt cir-
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kulationsunderstod dr viktiga forskningsomraden
for att forbéttra varden av hjirtsjuka barn och ung-
domar. I manga situationer anvinds ocksa kateter-
teknik for behandling av medfodda hjirtfel. Studier
dér dessa tekniker jimfors med kirurgisk
behandling ér viktiga.

Vardmodeller och livskvalitet

Under senare ar har den barnkardiologiska omvard-
nadsforskningen 6kat. Denna forskning handlar
om hur patienter och virdnadshavare upplever den
givna varden och hur olika virdmodeller bist
tillgodoser patientens behov och livskvalitet pa bade
kort och lang sikt.

Hir behdvs en fortsatt utveckling av vilka
instrument och vilken forskningsmetodik som bor
anvindas. Till denna forskning kan ocksa hdnforas
studier av fysisk aktivitet hos hjirtsjuka barn och



ungdomar. Fran att tidigare ha avratt patienter som
behandlats for medfott hjirtfel att igna sig at
motion och fysisk aktivitet, studeras nu om vissa
grupper eventuellt kan ha nytta av fysisk trining.
Studier av arbetsformaga och syreupptagningsfor-
maga ingdr ocksa ofta som viktiga faktorer i
uppfoljningsstudier efter kirurgiska ingrepp for
medfott hjirtfel. @

Négra hjartsjukdomar, som langt
QT-syndrom, &r drftliga. | dag vet
man att sjukdomen orsakas av
unika mutationer i arvsmassan
hos vissa familjer. Vid familjemot-
tagningen i Umea utreds familjer
med den aktuella genmutationen.
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Din gdva behovs!

Den hir skriften &r méjlig att ta fram
och erbjuda kostnadsfritt till dig
tack vare gavor till Hjart-Lungfonden.
Gavorna anvinds ocksa till ett stort antal
viktiga forskningsprojekt som
kommer att hjilpa manga
som drabbas av hjért- och lungsjukdomar.
Om du uppskattar den hir skriften
och tycker att forskning ar viktigt
ar du vilkommen att ge en gva pa
Pg 90 91 92-7, bg 909-1927,
www.hjart-lungfonden.se

eller via telefon 0200-88 24 oo.

Hjirt @ Lungfonden

Tillsammans raddar vi liv



Ordlista

Aortaklaff — hjartklaffen mellan véinster
kammare och aorta

Atresi — blockering av blodets passage nagon-
stans i hjartat

AV-block — avsaknad av retledningskontakt
mellan férmak och kammare

Cyanos — nér hud och slemhinnor far en
blaaktig ton

Coarctatio aortae — medfédd fértrangning i
kroppspulsadern

Dilaterad kardiomyopati — vidgad hjartkam-
mare med nedsatt pumpférmaga

Ductus arteriosus — passage som férbinder
stora och lilla kretsloppet hos fostret och som
sluts cirka ett dygn efter fodseln
Ekokardiografi — undersékning av hjértat med
hjélp av ultraljud

Endokardit — bakterieangrepp pa en hjértklaff
GUCH - vuxna med medfétt hjartfel
Hypertrofisk kardiomyopati - fértjockade
muskelviggar i hjartrummen

Hypoplastiskt vansterkammarsyndrom - liten
vinsterkammare i kombination med underut-
vecklad aorta och fortringda aorta- och mitra-
lisklaffar

Langt OT-syndrom — &rftlig hjartsjukdom som
leder till rytmstérningar

Mitralisklaff — klaffen mellan vénster formak
och kammare

Pulmonalisklaff — klaffen mellan héger kam-
mare och lungartéren

Septum —véaggen mellan hjarthalvorna
Septumdefekt — hal i hjartskiljevaggen
Transposition — felkopplade kérl ut ur hjartat
Trikuspidalisklaff — klaffen mellan hoger
férmak och kammare

Oppetstaende ductus arteriosus — nar ductus
inte slutit sig
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Tillsammans raddar vi liv

Tack vare gdvor kan Hjirt-Lungfonden
bekosta det mesta av den oberoende
hjart-lungforskningen i Sverige.

For att forskningen ska kunna fortsétta
behovs mer pengar, och varje gava dr vérdefull.
Du kan gora stor skillnad genom att
bli manadsgivare — kontakta oss pa 08-566 24 240
eller manadsgivare@hjart-lungfonden.se
sa hjilper vi dig.

Fér rad kring testamentsgavor till forskningen,
kontakta oss pa 08-566 24 230
eller testamente@hjart-lungfonden.se

Ordlista pa flikens insida





