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Resymé

I denne oppgaven har vi gnsket & se pa utviklingen innen forekomst, diagnostikk og behandling av
medfgdte hjertefeii hos barn fagdt i Troms og Finnmark, perioden 1995 - 2004. Vi har gitt
giennom journalene il alle barn med medfgdt hjertefeil som har veert innlagt ved UNN i denne
perioden.

Studien har viert et prospektivt deskriptivt studie. Vi har gitt gjennom 344 journaler hentet fra
diagnoselister pa UNN. 242 av disse tilfredstilte vare inklusjonskriterier og ble tatt med i studien.
%1 har brukt en tilsvarende oppgave skrevet t 1996 som sammenligningsgrunniag. Vi gnsket med
dette 4 se pd evt endringer innenfor diagnostikk og behandling av denne pasientgruppen og hvilke
konsekvenser det ser ut ti] 4 ha for overlevelse og livskvalitet.

Forst vil vi presentere en kortfattet beskrivelse av ulike typer hjertefeil, deres patofysiologi,
sympiomaiologi og evt behandling. Deretter vil vi presentere de resultater vi har kommet frem til.
i vart materiale fant vi at indsidensen for medfgdte hjertefeil var 0.8 %, noe som stemmer med
tilgjengelig litteratur. Innenfor de enkelte diagnoser, fant vi 34,7% Ventrikkelseptumdefekt,
10,7% Atrieseptumdefekt, 6,2% Persisterende Ductus Arteriosus, 7,0%
Agriovenirtkulersepiumdefekt, 3,3% Coartatio Aortae, ,1% Pulmonal Stenocse, 4,1% Aorta
Stenose, 4,1% Fallots Tetrade, 4,1% Transposisjon, 1,7% Hypoplastisk heyre hjerte, 3,7%
Hypoplastisk venstre hjerte, 1,2% Univentrikulezere hjerter, ingen Double Cutlet Right Venéricle,
ingen Truncus Arteriosus, 2,1% Avbrutt Aortabue, ingen Tricuspidal Atresi, 1,2% Pulmonal
Atresi, 5,8% Andre. De fleste diagnosene stemte godt overens med tall fra litteraturen.

Vi fant at dgdeligheten blant barn med medfadte hjertefeil 1 vir studie var 11,2% .

Mar det gielder fpdselvekt og gestasjonsalder blant barna med medfgdt hjertefeil, fant vi at 3,3%
var dysmature (gestasjonsalder > 37 uker og vekt < 2500 gram), og 12,0% premature. Et stort
problem var at hele 24.,8% av journalens manglet informasjon om f#dselsvekt og gestasjonsalder.
Yedrgrende endringer innenfor diagnostikk og behandiing, matte vi konkludere med at det var

vanskelig 3 si noe om dette.
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innfedning

Utgangspunktet for oppgaven var at vi hadde lyst til & se pa utviklingen innenfor diagnostikk
og behandling av medfedte hjertefeil. Av praktiske Arsaker har vi konsentrert oss om tail fra
Troms og Finnmark.

Det var 1 1996 skrevet en lignende oppgave (1). I denne studien tok de for seg medfadte
hijertefeil over en tidrsperiode, fra og med 1986 til og med 1995, Vi synes det var interessant
og naturlig & ta for oss neste tiarsperiode.

Siden vi leverer oppgaven pa hgsten 2005, vaigte vi & arbeide med journaler til og med ar
2004. Vi har derfor gatt gjennom perioden fra 1.1.1995 til 31.12.2004

Arbeidet virt har bestatt 1 4 gd gjennom journalene til alle barn med medfagdte hjertefeil fra
Troms og Finnmark, og som har vert til utredning for dette ved Universitetssykehuset 1
Tromsg.

Fgrst vil vi presentere litteratur om emuet. Deretter tar vi for oss vare resultater med blandt
annet insidens, diagnosefordeling, diagnostisk niva, type behandling og resultaier av
behandlingen.

¥ihadde ogsa gnsket & se pa langtidsresultater for disse barna, men vi s raskt at det ble for
omfattende for denne oppgaven. A undersoke dette, inkluderer 4 sende ut sporreskiema til alle

familiene, og det vil vare en hel studie 1 seg selv.



DEL |

Medfgdte hjertefeil

insidens og fordeling,

Medfgdte hjertefeil er den vanligste medfgdte misdannelsen hos barn. Hyppigheten er mellom
itte og ti, pr 1000 levendefpdte. Ventrikkelseptumdefekt stir for ca 30% av diagnosene. Ingen
av de resterende diagnoser utgjgr mer enn 10 % alene (tabell 1).

Halvparten av alle hjertefeil oppdages i neonatalperioden, og 90% vil vere diagnostisert ved
2-Ars alderen (2). I voksen alder oppdages imidlertid medfgdte hjertesykdommer som
atrieseptumdefekt og coarctatio aortae. Ubehandlet dgr ca 20% i fgrste leveuke og 35% i det
fgrste levear. Ca 40% vil dg innen 15 &rs alderen og det er fortsatt overdgdelighet for mange
typer 1 voksen alder (2). Spontan helbredelse ses ved mange ventrikkelseptumdefekier og

ipenstdende ductus arteriosus.

LHelogl.

Flertallet av hjertefeilene tilskrives multifaktoriell arv, hvor en genetisk disposisjon sammen
med miljgfaktorer (ukjente) er drsak til misdannelsen (2). Den genetiske faktoren avsigres nar
man sex pd familier hvor flere har hjertefeil. Tall viser at det er ca 2 % sjangse for at neste
barn far hjertefeil, ndr en i familien allerede har fitt det. Dersom en av foreldrene har
hjertefei] er risikoen for barna 4-6 %, eller muligens enda stgire (2).

Kromosomfeil er ansvarlig for 5-10 % av hjertefeilene, mens halvparten av alle hjertefeil
opptrer sporadisk (2). Ved autosomale kromosomdefekter er hjertefeil hyppige. De vanligste
defekier er trisomi 13, 18 g 21. Ved trisomi 21 har ca 40% av barna medfgds hjertefeil, mens

tallet er nesten 100 % ved frisomi 13 og 18. Ved Turners syndrom (X0) har 20-30 %
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hiertefeil. Ved DiGeorge syndrom, Williams syndrom og 1 noen familier med hjertefeil er det
pavist delesjoner og mikrodelesjoner (2).

Defekter pa enkelte gen synes a spille en stgrre rolle enn hittil antatt, og er kanskje ansvarlig
for opptil 10 %. Kjente teratogener eller sykdom hos mor er arsak til kun fa prosent av
hjertefeilene (2).

Fosterekkokardiografi muliggigr prenatal diagnostikk fra 16-18. svangerskapsuke. Man har
dermed muligheten til & selektere bort de alvorligste tilfeller med tvilsom prognose, dersom

dette er gsnkelig.

Patofysiclogi

Stenoser

Yed stenoser jobber hjertet mot gkt trykk (afterload). Foranliggende ventrikkel ma i disse
tiifeller gke utdrivingstrykket, og det utvikles hypertrofi. Hypertrofien kan kompensere selv
store stenoser godt, og barma kan leve flere ar uten symptomer. P2 sikt, ofte ikke fgr i voksen

alder, oppstar imidlertid hjerteinsuffisiens og aryimier, og levetiden blir nedsatt (2).

Venstre-hgyre shunter

Yed venstre-hgyre shunter er det defekt 1 hjerteskilleveggen, og det blir forbindelse mellom
det store og det fille kretslgp. Blodet strgmmer mot hgyre fordi motstanden 1 lungekretslgpet
er betydelig lavere enn i det store kretslgp. Blodvolumet som shuntes avhenger av defekiens
sigirelse. Ved store forbindelser, kan blodtrykket i deu store kretslgp forplante seg over i
lungekretsippet og gi pulmonal hypertensjon (2). Dersom det foreligger
ventrikkelseptumdefekt eller persisterende ductus arteriosus, vil det gkte blodvolum som gir
giennom lungekretslgpet returnere til venstre ventrikkel. Venstre ventrikkel vil kunne bli

volumbelastet eller diastolisk belastet pa grunn av denne gkte prelead. Belastningen kan

)



delvis kompenseres ved hypertrofi og dilatasjon, men dersom shunten er stor vil hjertet ikke
kunne opprettholde normalt systemkretslgp, noe som resulterer i hjerteinsuffisiens med stase
(2). Utviklingen av hjerteinsuffisiens vil sees fgrst fra noen uker til méneder etter fadselsen.
Dette kommer hovedsakling av to ting. For det fpprste har barnet fra fodselen av hgyt trykk i
lungekretslgpet. Etter hvert som trykket faller vil shunten i stgire betydning. For det andre
vil hgyre side av hjertet etter hvert blir mer ettergivende for den blodmengden som kommer
fra vensire side (pga utvikling av en relativ inaktivitetshypotrofi etter omstilling fra fgtal til
voksen sirkulasjon), og det vil etter hvert kunne shuntes mer blod fra venstre til hayre.
Yenstre-hgyre -shunter, som V3D, ASD og PDA, ma lukkes kirurgisk selv om shunten er
relativt liten og ikke gir symptomer (3). Grunnen er at kronisk gkt blodtilfarsel til
lungekretslgpet kan fgre til irreversibel pulmonal hypertensjon og dermed hjertesvikt i ung

voksen alder (Eisenrnengers syndrom) (3.

Lisenmengers syndrom

Pulmonal hypertensjon vil fgre til sekundsert gkt muskularisering av arteriolene, redusert
nydannelse av arterioler, og det vil oppsid intimaforandringer. Dette kan fore til obstruktiv
lungekarsykdom (2). Ved obstruktiv lungakarsykdom, vil motstanden pa hgyre side stige pa
aytt, noe som gjgr at shunten reduseres. I det lange lgp gkes motstanden sdpass mye at
shunten vender til en hgyre-venstre-shunt. Det vil nd oppsté cyanose, og en har utviklet
“Eisenmengers syndrom”. Eisenmengers syndrom er forbundet med tiltagende handikap og
forkortet levetid. Det er sjeldent manifest fgir hos stgrre barn eller unge voksne (2).
Lungekarforandringene er kun revessible i de tidligste stadier, hvor det er overveiende
medighypertrofi. En eventuell operasjon som skal kunne pavitke utvikling av obstruktiv
lungearlidelse bgr 1 regelen utfares 1 Igpet av barnets fgrste levedr, mens det ved noen typer

njertefeil er npdvendig allerede innen 6 mnd alder (2).
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Havre-venstre shunt med nedsatt lungegjennomblgdning

Dersom man har en shuntforbindelse men gkt motstand mot lungegjennomblgdningen, vil
man kunne utvikle en hgyre-venstre shunt med nedsatt lungegjennomblgdning. Dette har man
for eksempel ved en pulmonalstenose ved Fallots Tetrade (2). Det store kretslgpet vil fa
iblandet veneblod. Det vil vaere manifest cyanose hvis oksygenmetningen er under ca 80 %.
YVed anstrengelse vil behovet for gkt minuttvolum kompenseres av veneblodet, og cyanosen

blir sterkere (2).

Transposisjon

i dette tilfellet har man to adskilie kretslgp, hvor system-veneblodet resirkuleres til det store
kretslgp, og lungeveneblodet til lungene. Det effektive keetslgp, det vil si den del som inngéar i
oksygentransporten, bestdr kun av bled som utveksles via de fptale shunter; foramen ovale og

ductus, og gjennom eventuelle septumdefekter. Det er ofte cyanose allerede fra fpdselen (2).

Komplekse hjertefeil

Detie gjelder for eksempel univentrikulaere Wjerter. Det inneberer ofte total oppblanding av
vengst og arterielt blod (2). Fordelingen 1 det store og litle kretslgp varierer med motstanden
mot flow, Uobstruert blodstygm til lunger forer til hyperperfusjon av lungene og
volumbelastning med hjerteinsuffisiens som ved venstre-hgyre shunter, og den arterielle
desaturering er beskjeden. Omvendt vil obstruert lungeflow pa grunn av pulmonalstenose
medigre Fallotlignende krelsldgp og mer ultalt cyanose, hvorimot hjerieinsuffisiens ikke er
sannsynlig (2). Pet er et spektrum av forstyrrelser melfom de o yiterpunkier hjerteinsuffisiens

og cyanose (2).
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Ductusavhengig kretsiop

Ved pulmonalatresi eller meget sver stenose som ledd i Fallots Tetrade eller annen hjertefeil,
perfunderes lungene like etter fedselen utelukkende gjennom ductus arteriosus. Dette er et
ductusavhengig kretslgp. Nar ductus begynner & lukke seg faller oksygenopptaket, og det
innirer hurtig acidose og dgd (2). Andre ductusavhengige systemkretslgp ses ved aortaatresi
eller svre aortastenoser. Hvis ductus lukker seg, opptrer kretslgpsinnsufficiens i det store
kretslgp (kritisk aortastenose), herunder koronarkretslgpet, hvor det utvikles vevshypoksi,
metabolsk acidose og dgd. Ved sveer coarctatio aortae og avbrudt aortabue er kretslgpet distalt
for coarctasjonen ductusavhengig (2).

Med infusjon av Prostaglandin EI kan ductus lukkes opp og holdes pen. Sufficient kretslgp

og oksygenforsyning sikres inotil operasjon kan giennomfgres.

Underspkelsesmetoder
Kiinisk undersskelse og auskaliasjon.
Det er viktig 4 legge veki p aktivitetsnivi og utholdenhet sammenlignet med barn pa samme
alder, nir man far opp anamnese pa barn med mistenkt eller bekreftet hjertefeil.
Ellers m& man undersgke og vurdere:
s Vekst og erneringssiatus (vekstkurve)
»  Hudfarge (cyanose eller blekhet)
o Respirasjonsmgnster (takypnoe og/eller dyspnoe)
> Palpere prekordiet: Prekordialt anslag og gkt anslag i epigastriet kan sees ved
hypertrofi av h. ventrikkel, mens hevevende ictus sees ved hypertrovi av v. ventrikkel,
Hyperdynamisk prekordium kan tyde pa gkt minuttvolum, og fremissement (palpabel

vibrasjon) forekomimer ved kraftig bilyd (> grad 4).
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2 Auskultasjon av hjertet (frekvens, rytine, fgrste og andre bjertctone, eventuell bilyd
med punctum maximum, styrke, karakter og utstriling)

» Auskultasjon av lunger (knatrelyder og eventuelt cbstruktive pipelyder v/hjertesvikt)

o  Puls (frekvens, kvalitet, eventuelle forskjeller mellom a. radialis/a. brachialis, og a.
femoraiis)

e Leverstgrrelse

o Blodtrykk

Auskultasjon er viktig og som oftest vare tilstrekkelig for 4 skille patologiske bislyder fra
fysiologiske, uskyldige bilyder som opptrer hos et stort antall {riske barn (2). Fysiologiske
bilyder er musikalske (normofrekvente} og gir aldri fremissement. Organiske bilyder
oppfaties vanligvis som stgyende (multifrekvente), og kan gi fremissement. Bilyder graderes
fra grad 1 il 6. Fremissement er en fgibar vibrasjon som skapes av en kraftig bilyd. For at en
bilyd skal gi fremissement mé den minimum vere grad 4.

Ved enkle hjertefeil uten cyanose, men med karakteristisk bilyd kan klinisk undersgkelse med
hjertesuskultasion ofte vare diagnostisk. Dette vil likevel vaere utilstrekkelig hos flertaliet av
spedbarn med symptomer pa hjertefeil og hos de som har cyanose (2). Disse barna henvises

da for videre uiredning.

BEG,

EXG viser rytme- og overledningsforstyrrelser, og man kan avgigre alvorlighetsgraden av en
hjertefeil pa bakgrunn av uspesifikke hypertrofimgnstre (2).

Et normalt EKG hos nyfgdie vil vise hgyre ventrikkel dominans pa bakgrunn av normalt hgyt

trykk 1 lungekarsengen ved fpdselen (2).



Rentgen thorax.

Rentgen thorax vil fgrst og fremst kunne avslgre hjertefeil pé bakgrunn av patologisk
hjertestgrrelse og lungekartegning, som for eksempel ved store venstre-hgyre shunter (2).
Man kan ogs se karakterisktiske formendringer av hjertet, som for eksempel ved Fallots-

Tetrade, hvor sparsom lungekartegning ogsé avspeiler hypoperfusjon av lungene (2).

Ekkokardiografi med farve-doppler.

Dette er den viktigste og oftest definitive undersgkelsesmetode til 4 undersgke hjertets
morfologi og hemodynamiske forstyrrelser (2). Doppler viser flowmgnstre og
hastighetsendringer som kan anvendes til 4 estimere trykkforskjeller over klaffer og
septumdefekier, men tillater kun indirekte 4 estimere absolutte trykk (2). Shuntbestemmelser
er ungyaktige, men ofte tilstrekkelige i den kliniske beslumingsprosess. De fleste bam
undersgkes adekvat med transtorakal ekkokardiografi (TTE). Transgsofageal ekkokardiografi

(TEE) spiller iseer en rolfe perioperativt samt ved undersgkelse av voksne (2).

Hjertekateterisering,

Hjertekateterisering er ngdvendig dersom man har behov for ngyaktigere vurdering av trykk,
shunter og lungekarmotstand, samt angiokardiografi til demonstrering av lungekar,
kollateralarterier og andre vaskulzre forhold. Det er ogsé greit som en supplerende vurdering

av hjertets anatomi (2).

MR,
Dette anvendes 1 gkende grad noen steder, swrlig til 4 fremstille de intratorakale kar og kan

ogsa brukes til fysiclogiske méalinger.



Behandling.

Generell behandling av hjertesvikt

Ved medfpdte hjertemisdannelser er mélet kirurgisk korreksjon safremt det er mulig (3). Det
kan imidlertid vaere situasjoner hvor man trenger medisinsk behandling, og man bruker det
spesielt 1 paAvente av at barnet blir tilstrekkelig stort til & kunne opereres (3).

Den medisinske behandlingen innebzrer pleietiltak og medikamenter.

Svkepleie har som mal & avlaste sitkulasjonen og minske ubehag (3). Ved alvorlig svikt med
tendens til lungestavning skal barnet ligge hgyt med overkroppen og om ngdvendig fa
tilskudd av oksygen pa maske eller nesekateter. Dersom barnet er urolig og plaget, kan det
vaere ngdvendig 4 gi smeriestillende og beroligende medikamenter, som morfin (3).
Hiertebarn kan ha en tendens til & bli overbeskyttet og passive. Det kan desfor veere
ngdvendig 4 cppmuntre bamet og familien til fysisk aktivitet. Barn som har kronisk
hjertesvikt trenger ingen restriksjoner i forhold tl fysisk aktivitet, fordi de vanligvis vil
avpasse tempoet il sin egen toleransegrense. Unntaket er barn med aortastenose. Disse bama

kan vere ngdt il 4 begrense aktiviten (3).

Medikamentell behandling. Man bruker vanligvis ett eller flere av fglgende medikamenter:

s Dinretika, vanligvis gitt som furcsemid, men ogsa som klortiazid. Dette hindrer
Natrivm, Klor og vannresorpsjon 1 nyrene og minsker dermed vaskeretensjonen. Gist
parenteralt 1-2 mg/kg har furosemid en raskt innsettende effekt. YVanlig oral dose for
vedvarende behandling er 1-4 mg/kg/dgen fordelt pa 1-3 doser. Elekirolytibalansen
mi overvikes, og barna trenger oftetst tilskudd av KCL hvis ikke furosemid eller

Ylortiazid er kombinert med spivonolakton.
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> Inotrope medikamenter. Digitalispreparatene gker hjertemuskelens
sammentrekningskraft og normaliserer hjerterytmen ved visse rytmeforstyrrelser. 1
begge tilfeller gir det bedret pumpefunskjon. Preparatene kan lett overdoseres og gir
da bivirkninger i form av kvalme og oppkast, men ogsa alvorlige rytmeforstyrrelser.
Mest brukt er digoksin, adrenerge medikamenter som dopamin og dobutamin,
anvendes i intensivbehandlingen.

o Vasodilaterende medikamenter (for eksempel ACE-hemmere) reduserer den perifere
motstanden 1 kretslgpet ved & relaksere glatt muskulatur i blodkarene. Belastningen p
hjertet minker ved at blodet pumpes ut under mindre motstand (redusert afterioad).
Den viktigste bivirkningen er hypotensjon, og blodirykket mi derfor méles fgr og

etter hver dose mens behandlingen trappes opp.

Generelle prinsipper i barnehjertekirnrg,

*ed alle operasjoner vil det alltid mitte gjores en vurdering av risiko ved operasjon og risiko
ved ikke & oprerere, Ved operasjon pd barn og spedbam er det seerlig viktig 4 avgjgre det
optimale operasjonstidspunkt, det vil si det tidspunkt hvor den operative risiko er minst,
senkomplikasjoner minst og det funskjonelle resultat best (2).

Den generelle tendensen for flere typer hjertefeil er 4 gjennomfere den endelige radikale
operajson i tidligere og tidligere alder (2). Mange barn opereres ni i spedbarnsalder og det er
derfor viktig med en tidlig avklaring av de patoanatomiske og patofysiologiske forhold.

Den hjertekirurgiske behandling inndeles gjerne i to typer; palliative og korrigerende
{radikale). Noen kirurgiske behandlingsmetoder er en mellomting mellom disse(2).
calliative operasjoner anvendes ndr de anatomiske forhold ikke egner seg til ﬁidikai
korreksjon. To hovedmetoder anvendes. Den ene er 4 anlegge en aortopulmonal shuat, som

kan gke en allerede redusert pulmonalflow og fremme veksten av hypeplastiske



pulmonalarerier, Den andre er en banding av arteria pulmonalis, dette for & redusere et hgyt
pulmonaltrykk og flow. I sjeldne tilfeller er det behov for utvidelse av foramen ovale, eller en
ASD for 4 f4 fri passasje mellom atriene (2).

Korrigerende operasjoner kan vere ekstrakardiale (som for eksempel operasjon for ductus
arteriosus og coarctatio aortae), og mirakardiale hvor anvendelse av hjertelungemaskinen er
ngdvendig (2). Med hjertelungemaskinen sikres barnets kretslgp og oksygentilfgrsel under
den intrakardiale operasjon. Barnet blir dessuten nedkjglt med en varmeveksler il 28°C, 25°C
eller 18°C avhengig av hjertefeilens kompleksitet (2). 1 noen tilfeller anvendes total stansing
av kretsigpet (sirkulatorisk arrest) ved ca 18°C. Selve hjertet stanses i diastole med en
hyperkalemisk veske og kjgles til ca 10-15°C (kardioplegi), som gir mulighet for & operere
intrakardialt 1 2-3 timer (2).

et er alminnelig konsensus for operasjonsindikasjoner for de fleste hjertefeil, mens andre

fortsatt diskuteres (2).
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De vanligste medfpdie hjertefeil

Man kan inndele hjertefeilene i undergrupper etter hvilke symptomer de gir, for eksempel
hjertesvikt eller cyanose. Hjertesvikt kan skyldes shunter eller obstruksjoner (stenoser). Vi har
pa bakgrunn av dette, valgt 4 kategorisere hjertefeilene i shunter, stenoser eller cyanotiske

hjertefeil .

Shunter

Ventrikkelsentumdelekt
Ventricular septal defect -(VSD)

Patoanatomi og patofysiologi.

V5D er den vanligste isolerte hjertemisdannelse og inngdr ofte 1 mer komplekse hjertefeil.
Defekten inndeles etter lokalisasjonen i perimembrangse (80 %), mnlgpsdefekter, muskulere
og subarterielle defekter. Multiple ¥Y8Der | det raberkulere septum betegnes "Swiss cheese”
Y 5Der (2).

De fleste Y5Der er smé og har en betydelig tendens il 4 minskes og lukkes spontant, Ogsi
store V5Der kan bli mindre og kan lukke spontant. De perimembrangse lukker ved at
tricuspidalvev kleber til randene, ofte danner de et pseudoaneurysme som gjetne omtales som
"V SD-aneurysme” (2). Subarterielle ¥SDer lukker ikke spontant. Ca 5 % av VSDer utvikler
sekundart infundibular stenose 1 hayre ventrikkel (2). Perimembrangse og subarterieile
defekter kan utvikle aortainsuffisiens (2).

Patofysiologisk er det venswe-hgyre shunt med volumbelastning av hjzsrtet. YVed store, non-
restriktive defekter er det pulmonal hypertensjon med fare for utvikling av Sisenmengers

syndrom. Mindre restriktive V5D er med normalt pulmenalarterietrykk men stor shunt kan

s
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fordrsake utvikling av hjerteinsuffisiens og sekundear pulmonal hypertensjon i voksen alder

).

Symptomer og kliniske funn.

De fleste med VSD har sma defekter og ingen symptomer. Pasienter med en non-restriktiv
V5D vil oftest utvikle hjerteinsuffisiens gradvis i ménedene etter fodselen, og manifestere seg
ved kortpusthet, sugevansker, utilstrekkelig vekigkning, svettetendens, blekhet og kjalige
ekstremiteter. Det er gkt tendens til nedre luftveisinfeksjoner (2).

V&Der med P/S flow ratio > 2 kan i voksen alder utvikle hjerteinsuffisiens og sekundeer
pulmonal hypertensjon, selv om de er velkempenserte som barn (2).

Det er typisk at det ikke er horbar bilyd de fgrste dagene etter fgdselen pa grunn av stor
motstand 1 lungekretslapet, etter hvert som trykket i pulmonalkretslgpet synker vil imidlertid

blodet strgmme fra vensire mot hgyre og man vil da hgre en holosystolisk bilyd.

Undersgkelser.

FKG.

Ved sma defekter er EKG normalt. Ved stgrre defekter ses tegn il venstresidig hypertrofi.
Yed pulmonal hypertensjon er det ofie fegn til hgyresidig hypertrofi, og det typiske EXG hos

et spedbarn med hjerteinsuffisienssymptomer viser derfor kombinert ventrikkelhypertrofi (2).

Rentgen thorax.
Yed sma defekier er tgntgen thorax normalt. Med gkende shunt, gkes hjertets tgrrelse og

lungekartegningen (2).



Ekkokardiografli med farve-Doppler.
Ekkokardiografi viser som regel bade lokalisasjon og stgrrelse. Helt sma ¥V SDer sees ofte kun
med farve-Doppler. Med Doppler méles trykkforskjellen mellom ventriklene og

flowhastigheten i a. pulmonalis (2). Av verdi er ogsé stgrrelser av v. atrium og v. ventrikkel.

Hjertekateterisasjon.

Anvendes ved tvil om shuntstgirelse og lungekarmotstanden (2).

Indikasjoner.

Bamn med bhjerteinsuffisiens og darlig trivsel, som ikke bedres med antikongestiv behandling,
er umiddelbart kandidater til operasjon (2). Det er oftest barn med stor shunt og hayt
pulmonaltrykk. Er barnet symptomiTitt, med eller uten medisinsk behandling, avventer man
med tanke p spontan forminsking eller lukking av ¥8Den. Ved fortsati forhgyt
sulmonalirykk etier seks méaneders alderen, bgr ¥V SDen lukkes og sensst innen et 4rs alderen.
Det symptomirie barn med stor shunt, men nermall putmonaltrykk (forstarret hjerte og gkt
tungekartegning), kan fglges til 3-6 ars alderen med tanke pa spontan lukking av V5Den. Er
forholdene da uendrede, bgr V5Den lukkes (2). Barn med smi V3Der (beskjeden shunt og
normalt pulmonaltrykk) skal ikke opereres.

Ved tvil om shantstgrielse, pulmonaltrykk og moistand, er det indikasjon for
hiertekateterisering {(2). Finner man moderat forhgyet pulmonalmotstand (8-10 U/m2), skal
barnet opereres snarest. Er pulmonalmotstanden normal, men shunten stor (pulmonal/system
flowratio > (1,53-2), lukkes VSDen elektivt (2).

Yed meget hgyt pulmonalirykk og motastand (>10-12 U/m2), forsgkers farmakologisk

dilatasjon av lungekapillzrene. Faller pulmonalmotstanden under denne behandling



*(reversibel pulmonal hypertensjon), kan barnet opereres, men med stgrre risiko (2). Skjer det
ingen endring (irreversibel pulmonal hypertensjon), er barnet inoperabelt, og vil utvikle
Eisenmengers syndrom. Prognosen vil vaere darligere med enn uten operasjon. Eneste

behandlingsmulighet er da hjerte-lungetransplantasjon (2).

Kirnrgisk behandling.

Palliativ primaer banding av a. pulmonalis anvendes idag kun 1 ganske spesielle tilfeller for
eksempel ved multiple V5Der (swiss cheese VSID) via en venstresidig torakotomi (2). Ved
korrigerende operasjon med lukking av V3Den skjer adgangen til hjertet via en sternotomi.
De minste VSDer lukkes ved direkte suturering. De stgire og de fleste VSDer lukkes ved a sy
inn ett kunststoff eller pericardiepatch 1 defekten. Under VSD-sutureringen er det viktig 4
Ijenne AV-ledningsbuntens plassering, som ved de hyppige perimembrangse og muskulere
inlet V3Der ligger ner bakkanten. En perioperativ lesjon av ledningsbunien kan medfgre et
nermanent AY-blokk og eventuelt behov for etterfglgende pacemakerimplantasjon. Rift av en
eller flere suturer i myokardiet vil medfare restdefekter. Yed en subarteriell V5D over lengre
ticd kan den kraftige flow gjennom ¥V 5Den utgve en sugende kraft pé den ene aortacusp, og
etterhvert medfgre aortainsuffisiens, Er aortainsuffisiensen meget uttalt, ma det samtidig
foretas en plastikk pa den hengende acrtacusp, shik at klaffen igjen blir suffisient.

Har barnet primert fatt utfgrt en banding av a. pulmonalis, skal bandingsbéndet fjernes ved en
radikal operasion. P2 grunn av fibrosedannelsen omkring a. pulmonalis ma man samtidig
resecere det stenotiske omrddet av pulmonalarterien eller sy inn ett kunststoff eller

pericardiepatch i den pa langs apnede pulmonalarterie.



Resuitater og prognose,

Hospitalsmortaliteten ved lukking av de hyppigste perimembrangse og muskulare inlet
Y3Der nzermer seg null, og dette navhengig av pasientens alder. Ved operasjon for muliiple
Y 5Der, store apikale V5Der eller samtidige andre defekter, er mortaliteten hgyere.

Er V5Den lukket fullstendig og uten andre restdefekter eller pulmonal hypertensjon, tyder alt
pa at barnet kan forvente en normal oppvekst og livslengde samt et normalt funksjonsniva.
Smé rest-VSDer er ikke ualminnelige, men mange lukker spontant.

Hos 50-75 % sees der en hgyresidig grenblokk etter operasjonen, men det anses ikke for 4 ha
noen prognostisk betydning. Muligens har samtidig veustresidig anteriort hemiblokk noen
prognostisk betyduning med tanke pd sen utvikling av AV-blokk. Total AV-blokk opptrer etter
operasjonen med en frekvens pa < 0,5% .

Preoperativt pavist pulimonal hypertensjon gker den operative mortalitet og reduserer
langtidsprognosen. Mye tyder pa at ndvarende metoder med tidlig radikal operasjon vil

eliminere dette alvorlige, men heldigvis sieldne problem.

Atrieseptumndefekt av secundum type

Secundum atrial septal defect - (ASD-2)

Patoanatomi og patolysislogi.

Atrieseptumndefekt av secundum type er en defekt midt i atrieseptum, omridet tilsvarende
fossa ovalis, begrenset av septumn pé alle sider. Sinus venosusdefekten sitter oppad baktil mot
atrieveggen og de hgyresidige lungevenene munner pé hgyre side. Partielt abnormt munnende
lungevender (PAPYD) kan ogsé sees ved secundum-ASD og kan munne bade i v. cava
supertor, hgyre atriumn og en sjelden gang i v. cava inferior. Den sikalte ASD primum er i

partiel atriovenirikulerseptumdefeki.
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ASD medfgrer en venstre-hgyre shunt, som utvikler seg gradvis etter fodselen med fallende
lungekarmotstand og gkende komplians av hgyre venirikkel, Hgyre ventrikkel blir dilatert,
men kompenserer vanligvis godt for volumbelastningen 1 mange ar. Det er ikke puimonal
hypertensjon, men senere 1 livet, etter 3-5 tidr utvikles hos et fatall sekundar pulmonal

hypertensjon som kan fgre til Eisenmenger syndrom.

Symptomer og kliniske funn.

ASD gir sjeldent symptomer hos spedbarn og selv stgrre barn med betydelig shunt er
vanligvis forbausende symptomfrie. Kun noen fa utvikler funskjonsdyspnoe eller tendens til
hangeinfeksjoner. ASD oppdages oftest tilfeldig pa grunn av bilyd. Symptomer ved stgire
shunter blir fgrst vanlige fra 20-40 ars alderen eller ennd senere med hjerteinsuffisiens eiler
striale arytmier, sarlig atrieflimmer, som ikke sjeldent er drsaken til at defekten oppdages.
Karakteristisk hgres en svak, styrke 1-3 systolisk utdrivingslyd ved gvie venstre sternalrand

ctterfulgt av en fiksert spaliet 2. hjertetone. Bilyden skyldes gkt flow over pulmonalostiet.

Undlersgkelser.
EEG
Denne undersgkelsen vil kunne vise en typisk hgyresidig akse og inkomplett hgyresidig

grenblokk. Hos eldre voksne sees hyppig atrieflimmer.

Rygntgen thorax.
Her ser man sjeldent mer enn moderat hjerteforstgirelse has barn, men etter hvert uitalt

forstgrrelse hos voksne, som har utviklet symptomer. Lungekaitegningene er generelt gket.




Ekkokardiografi med farve-Doppler.
Ekkokardiografi demonstrerer lett en ASD, med blodstrgm over defekten. Ved stgire shunter

ses paradox bevegelsesmgnster av ventrikkelseptum.

Hjertekateterisering er sjeldent pakrevet.

Indikasjoner.

Spontan lukking av en ASD er sjelden, og sees kun ved ganske sma defekter og sarlig hos
spedbarn. Ved pavist ASD og symptomer, er det indikasjon for operasjon. Det er vanskeligere
4 avgjgre om en ASD hos symptomfrie barn skal lukkes. Helt sma defekter skal ikke opereres.
Er det p4 allminnelig thoraxrgntgen forstgrret hjerte, gkt lungekartegning og
ekkokardiografisk tegn til hgyre ventrikkelvolumbelasining, er det et indisium for ASD
lukking. I tvilstiifeller kan hjertekateterisering med shuntbestemmelse hjelpe, slik at mange
anbefaler operasjon ved Qp/Qs pa >1,5.

1 praksis er det oftest 58 stor shunt ved simus venosusdefekten, at alle skal opereres,

Invasiy og kirurgisk behandling.

finkle, moderat store AST secundumdefekter kan lukkes med kateterteknikk. Forskjellig
apparatur kan anvendes, men felles for dem er at en innretning ("ASD-device”) utfoldes, nar
den skyves ut av kateteret nzere ASD’en og klemmer seg fast pa hgyre og venstre side av
atrieseptum. Detie krever en god septumkant omkring defekien.

Defelcten kan kivargisk Iukkes med en direkte suturering, hvis den er liten, men ved stgrre
defekier anvendes lukking med en patch, for 4 unngd stramming pa suturene. Som

patchmateriale kan men bruke et stykke autologt pericardium eller et kunststoffmateriale.




Sinus venosusdefekten kan lukkes som ovenfor, hvis lungevenene munner normalt. Munner
lungevenene derimot 1 hgyre atrium eller v. cava superior (partielt abnormt innmunnede
lungevener), mé en patch innsyes, slik at lungeblodet drenerer under patchen gjennom
ABDen til venstre atrium.

Sinus coronariusdefekten kan oftest lukkes med simpel patch, men ved en meget stor defekt

(unroofed coronary sinus), er mer korpliserte metoder for adskillelse av atriene npdvendig.

Resuliater,

Den operative mortalitet er svaert ner null og komplikasjonsfrekvensen lav, hyppigst rest-

ASD etter bade kirurgisk og kateterbasert lukking.

Ostivm atrioventricularve commune & Alrieseptumdefekt av primum type

Atrig-ventricular septal defect - (AVSD) & Primnum atrial septal defekt ~ (ASD-1)
Patoanatomd op patofysiolegi.

Dette er en defekt 1 atrie- og ventrikkelskilleveggen pa nivd med atrioventrikulaerklaffene.
Ved AV-commune (total AVSD) smelter de to atrioventrikuimrostier sammen til ett felles
ostium gjennom defekten. I systolen er det en ASD ovenfor og en V5D nedenfor klaffene,
mens det er fri forbindelse mellom alle fire kamre 1 diastolen. Ved ASD-primum (pattiell
AYED) er det to annuli, som mgtes pa den basale kant av ventrikkelseptum. Her er det en
ASD begrenset nedad av AV -klaffen, Mitralklaffen er karakteristisk 3-delt, med en gvre og en
nedre septale del, adskilt av en sakalt "spalte”. Yed AV-commune er det vekslende grader av
brodannelse av sa vel gvre som nedre del over hgyre ventrikkel, slik at chordae fra den
fremste del hefter pa hoyre side av septum eller helt over pa den hgyresidige papillemuskel.

"Spalien” er egentlig ikke en spalte, men rommet mellom den {orreste og bakre kant av
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septumdefekten. I noen tilfeller er ventrikiene av ulik stgrrelse, og defekten kalles da en
ubalansert AVSD.

Septumdefektene medigrer venstre-hgyre shunt. Det er oftest atrioventrikuler
klaffeinsuffisiens, serlig pa mitralsiden. Ved AV-commune er det vanligvis pulmonal
hypertensjon, med mindre VSD-komponenten er liten. Det kan tidlig utvikie seg irreversibel
obstruktiv lungekarsykdom.

Av og til sees en kombinasjon med Fallotlignende stenose av utlgpsdelen av hgyre ventrikkel

og a. pulmonalis. Dette gir tilsvarende Fallotlignende symptomatologi.

Symptomer og kliniske funn.

Symptomene er ved ASD-primum lik en secundum ASD, men den ledsagende
mutralinsuffisiens kan forverre shuntingen og det sees av og til hjerteinsuffisiens i
barnealderen. Yed AV-commune sees symptomer som ved en stor V3D med utvikling av
hjesrteinsuffisiens i lgpet av de farste uker og mineder.

Stetoskopien ved en ASD-primum ligner stetoskopien ved en secundum-ASD med tillegg av
en apikal, blasende mitralinsuffisiensbilyd. Stetoskopien ved AV-commune er belt lik som
ved en stor VED. AV-commune sees hyppigst hos barn med Downs syndrom, der ca 25 % har

denne hjertefeil. ASD-primum sees vanligvis hos barn som ellers er normale.

Undersgkelser.

EXG.

Man vil se en typisk superior QRS-akse det vil si mellom 180°-360°. Prekordialavledningene
avspeller ventrikkelbelasiningen og ligner ASD ved ASD-primum og stor VSD ved AV-

kommune (kombinert ventrikkel hypertrofi).
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Rgntgen thorax.
Denne undergkelsen vil ikke skille seg fra andre venstre-hgyre shunter med kardiomegali og

pulmonal stuvning.

Ekkokardiografi med farve-Doppler.
Her vil man kunne se samtlige anatomisk forandringer, shuntingen samt AV-

kaffeinsuffisiens.

Hjertekaterisering kommer pa tale ved behov for vurdering av lungekarmotstanden.

Indikasioner.

Asymptomatiske barn med ASD-primum (partielt AVSED) opereres omkring et drs alderen. Er
det tegn til betydelig mitralinsuffisiens med eller uten symptomer opererer man tidligere. Det
samme gjelder i de sjeldne tilfeller hvor barnet har symptomer uten mitralinsuffisiens av
betydning.

Asymptomatiske barn med AY-commune (iotal AVED) radikalopereres best 1 3-(6) méneders
alderen, fyr risikoen for utvikling av pulmonale bypertensive forandringer blir for stor. Er
barnet symptomatisk tidligere, kan medisinsk behandling forsgkes, men ved manglende
effekt, bar det radikalopereres vansett alder. Unntakelser fra dette er barn med “skjev”
fordeling av AV-klaffen og underliggende hypoplastisk ventrikkel (ubalanserte ventrikler),
eller barn med s& stor V3D al det nermer seg det univentrikulere hjerte. Disse barn kan ikke
biventrikulzert opereres, men ma etter behov primaert har fatt en banding av a. pulmonalis og

senere en Fontan-operasjon (se under).
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Kirorgisk behandling.

1. ASD-primum (partiell AVSD).

Eiter titkobling til hjertelungemaskinen og kardioplegi, Apnes hgyre atrium. Mitralklaffen
inspiseres gjennom defekten i atrieseptum og klaffen testes ved innsprgyting av saltvann i
venstre venirikkel. Finner man insuffisiens i spalten, sutureres den med U-suturer tilsvarende
lukkelinjen, eventuelt suppleres med reduksjonsammuloplastikk. Atrieseptumdefekten lukkes
med et stykke perikard, som fgrst sutureres til den del av defekten som utgjgr AV-klaffen,
deretter sutureres fortlgpende videre langs defektens kant. Det er risiko for lesjon av

ledningsbunten under inngrepet.

Z. AV-commune (tofal AVSD).

Den komplette AVSD opereres 0gsd giennom en insisjon i hgyre atrium. Dernest sproytes
saltvann ned i ventriklene, slik at AV-klaffen lukkes, og de meget varierende deler av AV-
klaffen samt Iokalisasjonen av eventuell insuffisiens kan vurderes, En markeringssutur settes i
klaffen like over septum for & markere stedet hvor klaffen skal deles 1 henholdsvis en mitral-
og en tricuspidatkiaff. Chordatilheftningene er meget varierende. 1 mange titfeller hefter de til
kanten av V5D en, andre ganger lenger nede i ventriklene. Moen ganger krysser de fra den
ene side av AV-klaffen gjennom ¥5D’en med tilhefting i den motsatte ventrikkel ("stradling
valves”). Det siste tilfellet gir naturligvis spesielle vanskeligheter for kirurgen. Defekten i
septum lukkes med patch (én-patch teknikk eventuelt en to-patch teknikk). Som patch kan
man bruke et kunststoffmateriale eller en perikardpatch. Ven én-patch teknikken er det én cg
samme patch som lukker V58D- og ASD-delen av defekten. Ved denne teknikken mé man ofte
dele AV-klaffen, hvis den gir over septum og deretier resuturere klaffene til patchen. Detie er
den enkleste og hurtigste teknikken, men tif giengjeld er det ofte vanskeligere & bevare

klaffene intakte. Ved to-patch teknikken lukker man farst ¥SD-delen av defekten, Fordelen
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her er at man kan fa patchen inn under klaffene, hvor man i de fleste tilfeller kan unnga deling
av klaffen. Heretter sutureres klaffene fast til toppen av patchen, hvor AV-klaffen deles i en
mitral- og en tricuspidaldel. Den totale AVSD er nd omdannet til en partiell AVSD, og spalten
i den framre del sutureres. Det er né essensielt igjen 4 teste klaffefunskjonen ved imnspresyting
av saltvann i ventriklene, for & vurdere eventuelt restinsuffisiens i mitralklaffen. Er det fortsatt
insuffisiens, kan man forsgke med flere suturer 1 spalten. Hvis insuffisiensen er sentral ma det
lages klaffannuloplastikk, slik at mitraldelene kan n& hverandre bedre i midten. Til slutt
lukkes ogsd ASD-delen av defekten pa samme mate som ved den partielle AVSD.

En sjelden gang er det ikke mulig 4 gjgre mitralklaffen tilstrekkelig tett. Det kan da vaere
ngdvendig straks, eller i en senere seanse, A erstatte mitralklaffen med en kunstig klaff.

Den komplette AVSD kan en sjelden gang vere ledsaget av andre anomalier. Den lange
tunnellignende forbindelse (goose-neck deformiteten) fra vensire ventrikkel til aorta kan vaere
sete for obstruksjon, enten som en membran som fjernes samtidig med AVSD-operasjonen,
eller som de langt vanskeligere obstruksioner hvor det er deler av AV-klaffen eller selve
tunnelen som er obstruert. Kombinasjonen total AVSD og TOF (Fallots Tetrade) kan opereres

i én seanse.

Resultater

Den perioperative mortalitet er minst etier operasjon for ASD-primum, ogidagca 1 %.
Mortaliteten skyldes is@r residual mitralinsuffisiens. Storre risiko har pasienter med lett
hypoplastisk venstre ventrikkel og serlig hvis den er ledsaget av hypoplastisk arcus zoriae
og/eller coarctatio acrtae.

Den perioperative mortalite! ved operasjon for AV-commune med balanserte ventrikler og
uten andre ledsagende anomalier er hgyere, og angives i mange materialer til 3-6 %. Te

vesentligste drsaker til mortaliteten er igjen mitralinsuffisiens elier -stenose samit persisterende



pulmonal hypertensjon. Ved ubalanserte ventrikler er risikoen mye storre, og ved betydelig
ubalanse med en meget liten venstre ventrikkel, bgr biventrikulzere operasjoner ikke forsgkes.
Risikoen for lesjon av ledningsbunten og derav pafplgende AV-blokk er litt hgyere enn ved

lukking av en ren V5D, men < 2 %.

PDA

Patoanatomi og patofysislogi

I fosterlivet er ductus en arterie pa stgirelse med aortabuen. Det er hgyt trykk over
lungekarsengen, og ikke behov for oksygenering av blodet der. Stgrstedelen av hgyre
ventrikkels slagvolum fgres derfor gjennom ductus til aorta descendes (dvs ca 80 %).

Etter fgdselen skal ductus normalt lukke seg funksjonellt innenfor de fgrste 10-15 timer.
Senere, 1 Ippet av de pafglgende 2-3 uker, vil den anatomiske lukkingen skje ved proliferasjon
av intima. Ductus omdannes na til ligamentum arteriosum.

Hos premature barn er det vanlig at ductus holder seg épen lenger. Den lukker seg likevel
oftest spontant like fgr terminen.

Persisierende ductus arieriosus (PDA) er vanlig hos ca 7 % hos de med medfgdie hjertefeil.
Etter fgdselen er det en vensire-hgyre shunt over denne. De fleste PDA er smh med beskjeden
shunt, og de gir ingen symptomer. Enkelte har stor shunt og eventuelt pulmonal hypertensjon.
Disse kan utvikle hjerteinsuffisiens i spedbarnsalderen. Premature utvikler hyppig
hjerteinsufficiens, Ubehandiet vil en stor ductus kunne gi opphav til Eisenmengers syndrom.
PDA innebarer en risiko for endokarditt, og ved ikke helt smd shunter sees utvikling av

hjerteinsuffisiens i voksen alder,



Symptomer og kiiniske funn.

Yed PDA herer man en kontinuerlig bilyd, som er kraftigst omkring 2 hjertelyd. Punktum
maksimum er under vensire clavicula. Jo mindre trykkgradienten er, desto svakere er den
diastoliske komponent. En ren systolisk bilyd er det vanligste hos premature. Perifer puls og

impetus kordis er forsterket.

Undersgkelser

EXG.

ed stor shunt vil EKG vise venstre ventikkelhypertrofi. Dersom det {foreligger pulmonal
hypertensjon vil EXG enten vise hgyre ventrikkelhypertrofi, en kombinasjon av bade hgyre

og venstre ventrikkelhypertrofi, eller EX(G vil kunne vare normalt.

Rgnigen thorax.

Yed stor shunt vil man se kardiomegali og gkt lungekartegning pé rgntgen.

Eikkokardiografi med farve-doppler.
Denne demonstrerer shuntflowen fra aorta til a. pulmonalis, og tykkforskjellen kan males

med Doppler. Selve ductus kan vare vanskelig & visualisere,

Invasiv og kirurgisk behandling.

Hos pasienter over 10 kg med mindre eller moderat stor PDA, kan denne lukkes pa flere
mater; enten ved innsetielse av en "dobbeliparaply” eller en tromboserende "coil” eller andre
"devices” § ductus.

Hos premature bam kan Indometacin 1.v. lukke ca halvparten av PDA-tiltellene permanent.



Hos premature barn hvor indometacin ikke har effekt, eller hos stgrre barn hvor percutan

teknikk ikke kan gjennomferes, mé man anvende kirurgisk lukking av PDA.

Resuliater

Behandling av PDA gir stort sett gode resultater. Den operative risiko er praktisk talt null,

men det er en liten risiko for & skade n. recurrens. Ved alle teknikker kan det vere smi

restdefekter.

Stenoser

Aonrtastenose

Aocttic stenosis - {AS)

Pateanatomi og patofysinlogi,

AS er en utlgpsobsiniksion av venstre ventrikkel. Den kan vere valvular, sjelders
subvalvular og mest sjeldent supravalvuler. Klaffestenose skyldes fusjon av klaffescilene i
kommisurene. I halvparten av tilfellene er klaffene bicuspide. MNyfgdte med kritisk
aortastenose har ofte fortykkede bicuspide eller monocuspide klaffer. De kan ha underutviklet
venstre ventrikiel i forskjellig grad og nerme seg HLHS-syndromet (hypoplastisk left heart
syndrome).

Subvalvuler aortastenose er enten en lokalisert, diskret (eller membrangs) stenose eller en
diffus, tunnellformet forsnevring av venstre ventrikkels utlgpsdel, eventuelt i kombinasjon.
Yed supravalvulaer stenose er der forsneviing ved overgangen roellom sinus vaisaivae og

acrta ascendes, noen ganger kombinert med diffus hypoplasi av aoria ascendes og aoriabuen,
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Supravalvuler AS opptrer som ledd 1 Williams syndrom eller 1 en dominant arvelig, familizer
form. Begge skyldes en delesjon pa kromosom nr. 7.

Trykkbelastningen kompenseres oftest godt av hypertrofi av venstre ventrikkel, og
flesteparten av barna som unngar symptomer i neonatalperioden er mer eller mindre
symptomfri langt opp 1 barndommen eller mer. Det er ved alle former tendens til progresjon

av alvorlighetsgraden.

Symptoemer og kliniske fann.

Den nyfgdte med kristisk AS vil ha ductusavhengig systemkretslgp og kan debutere med
plutselig insettende kretstgpsinsuffisiens. Stgrre barn er som regel symptomfrie, men ved
svare stenoser ses funksjonsdyspnoe, angingse brystsmerter og synkoper, som oftest er
anstrengelsesutigste. Plutselig dgd forekommer ved svzre stenoser med en hyppighet pé
omkring | % per pasientar. { voksen alder blir symptomene hyppigere og risikoen stgrre.
Yed auskultasjon hgrer man en typisk systolisk bilyd, med punktum maksimum ved hgyre
sternalrand. Bilyden projiseres til halskar. Ved svare stenoser er de perifere pulsene svake.

Bade valvuler og subvalvuler AS kompliserss ofte av aortainsuffisiens.

Undersphkelser.

EKG.

Hos den kritisk syke nyfadte vil EKG kunne vise bade venstre- og hgyresidig hypertrofi (pa
grunn av at hgyre ventrikkel har baret en stgre del av kretslgpet prenatali enn venstre). Stgire
barn vil som oftest ha normalt EXG, selv med relativt store AS. Etter en tid vil det utvikle seg

en venstresidig hypertrofl med belasiningsmgnster.
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Egntgen thorax.
Hos nyfadte viser rpntgen thorax kardiomegali, og ellers vare normalt. Det kan ogsé sees
forstgrret venstre hjerte i sideplanet, og lett prominerende hayre mediastinalrand pa grunn av

poststenotisk dilatasjon av aorta ascendes.

Ekkokardiografi.

Denne undersgkelsen vil kunne demonstrere aortastenosens art, den poststenotiske dilatasjon
og den eventuelle venstresidige ventrikkelhypertrofi. Med Doppler kan trykkgradienten
estimeres. Aortastenose med en trykkgradient under 40 mmHg betegnes som lette stenoser,
mellom 40 og 80 mmllg som moderat, og over 80 mmHg som stor,

Hjertekateterisasjon er sjeldent ngdvendig.

indikasjoner for kirurgisk behandling.

Ved en valvulaer aortastencse er det indikasjon for operasjon nér gradienten er > 50 mm¥g.
£ der hypertrofi og belasining 1 EXG, er det indisert 8 intervenere selv om gradienten er < 50
mmHg.

Hos nyfgdie barn med kritisk valvuler aortastenose er det alliid indikasjon for intervensjon.
¥ed en lokalisert subvalvuler membran er operasjonsindikasjonen en gradient > 50 mmHg,
dog med den modifikasjon at begynnende aortainsuffisicns alene er operasjonsindikasjon
uansett stenosegrad. Indikasjon for operasjon av fibrgs tunnellobstruksion er som ved
valvuigr aortastenose.

Den supravalvulire stenose opereres ved en gradient > 50 mmHg



Tnvasiv og kirnrgisk behandling.

Yalvuler AS uten insuffisiens forspkes primert 4 behandles med dilatasjon ved hjelp av et
ballongkateter innfgrt retrograd via en arterie (ballongvalvuloplastikk).

Hvis ikke dette er mulig, opereres med bruk av hjertelungemaskinen, hjertet stanses og man
dpner aortra ascendes. Man {ar da en god oversikt over aortaklaffen, og kan giennomfwre en
presis valvulotomi. Det er viktig 4 kun dpne presist i kommisurene, da valvulotomien ellers
lett medfgrer en svar aortainsuffisiens. Hos stgrre barn kan det komme pa tale 4 fjerne den
stenotiske klaff, for s 4 sette inn en kunstig.

Nyfgdte med kritisk aortastenose kan opereres med lignende teknikk, og her er det spesielt
viktig & kun lage en mindre valvulotomi, fordi kommisurer sjcldent er til 4 identifisere hos
disse barm. Aortainsuffisiens tales darlig hos nyfadte.

Den subvalvulere membran er lettest 4 behandle. Aorta ascendes dpnes og aortaklaffene
holdes forsiktig til side. Med metallkrok eller sutur griper man tak 1 membranen, som deretter
eksideres hele veien rundt. Det eksideres kun inn til den normale muskeloverfiate, fordi AV-
ledningssystemet og mitralklaffens anteriore seil ellers kan skades.

Ved den tunnellignende obstruksjon kan man noen ganger forsgke simpel utskjering av noe
sy muskulaturen. Siden resuliatene etter dette ikke alltid er tilfredsiillende eller holdbare, kan
det vaere ngdvendig & fjerne et helt sivkke av det fortykkede septum, og lukke det med en
patch {partiell Konno-operasjon).

Direier det seg om et meget lite aortaannulus eller en kombinasjon av en tunnellignende
subaortastenose og en klaffestenose, er mer omfatiende inngrep ngdvendig. En mulighet er
den sakalte Konno-operasjonen, hivor man 3pner aorta ascendes pa langs, fierner den
stenotiske klaff, og &pner heretier videre tvers gjennom aorta anmilus ned 1 venstre venirikkel,
idet ventrikkelseptum og hgyre venirikkels forvegg ogsa Apnes. Man i derved plass til 4 sy

inn en stor kunstig klaff i aortaannulus, idet den pa forsiden fikseres til en patch, som samtidig



tukker dpningen i septum og aorta ascendes. f&pningen i hpyre ventrikkels forvegg lukkes
med en spesiell patch.

En annen mulighet er Ross-operasjonen. Aorta deles og koronararteriene klippes ut, hvor man
54 har god oversikt til en mer omfattende reseksjon i venstre ventrikkels utlgpsdel. Meste steg
er 4 dele hovedstammen av a. pulmonalis og den sentrale del av a. pulmonalis fridissekeres
helt fra hjertet. Den fridissekerte pulmonalklaff med et stykke av a. pulmonalis flyttes til den
resesserte aortarand, hvor den sutureres fast som ny aortaklaff. Koronararteriene
reimplanteres. Den flyttede pulmonalklaffs perifere ende sutureres til aorta. Den né
manglende pulmonalklaff erstatters med en homograft fra dpningen i hgyre ventrikkel til den
perifere ende av a. pulmonalis.

Eventuelt kan en Ross-operasjon kombineres med en Konno-operasjon, hvor man unngér
innsettelse av en kunstig klaff,

Fordelen ved Konno-operasjonen er at den for de fleste vil vare den eneste operasion som er
ugdvendig, mens ulempen er livslang antikcagulasjonsbehandling. Fordelen ved Ross-
operasjonen et at antikoagulasjonssbehandling ikke er ngdvendig, samt at den nye aortaklaff
muligens vokser med barnet. Ulempen er at det innsaite homograft vil degenerere for eller
siden, og ngdvendiggjgre kirurgisk utskiftning hvert 10-20 ir, hos mindre barn enda
hyppigere.

Yed den supravalvulere AS lages det en langsghende eller Y-formet fusisjon tvers over

forsnevringen og apningen utvides med en patch.

Resultater og prognose.
Mortaliteten ved aorta vaivalotomi hos stéire barn er nesten null. Siden man forsgker 4 unngd
msuffisiens, vil det ofte vare noe reststenose, og dermet en risiko for recidiv senere 1 livet,

Resultatene av ballongdilatasjon er like. Moen vil senere £& behov for aortaklaffsubstitusjon,
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andre mer ekstensive operasjoner som Konno-operasjonen eller Ross-operasjonen.
Mortaliteten ved aortaklaffsubstitusjon er lav. Mortaliteten ved Konno- og Ross-operasjonen
er hgyere. Reseksjon av en subvalvulaer membran samt operasjon for supravalvuler stenose er
nesten uten risiko.

Mortaliteten ved operasjon for kritisk neonatal aortastenose er hgy, med rapporterende
mortaliteter meliom 10-50 %. Br den kritiske aortastenose ledsaget av andre anomalier som

subaortasienose og mitralfeil, stiger mortaliteten til 80-90 %.

Iselert valvulzer pulmonalstenose

Pulmonary valve stenosis - (P5)

Patoanatomi og patofysiclogl.

Her er def stenose av pulmonalklaffen pd giunn av fusjon i klaffeseilene. Disse kan veere
bicuspide og noen ganger dysplastiske, dvs. fortykkede og stive (ses ved Moonans syndromj.
Pulmonalstenosene inndeles 1 valvalare, subvalvulzere{infundibulere) og supravalvulzre. De
er ofte involvert 1 andre hjertemisdannelser.

Det er trykkforhgyelse i hgyre ventrikkel og en gradient over klaffestenosen. Ved meget uttalt
stenose hos nyfadie kan lungekretsippet vere ductusavhengig og systemkretslgpet avhengig

av hgyre-venstre shunt over foramen ovale {kritisk £5).

Symptemer og kliniske funn.

MNyfadie med kritisk stenose presenterer seg med cyanose (lav lungeflow og hgyre venstre

shunt pa atrienivd) og tegn til hgyresidig hjerteinsuffisiens. De fleste barn, hvor diagnosen
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stilles senere, er symptomfrie, men enkelte utvikler hjerteinsutfisiens etter neonatalperioden.
Ofte utvikles hjerteinsuffisiens fgrst 1 voksen alder.

Ved hjertestetoskopi hgres en systolisk bilyd ved gvre venstre sternalrand, vanligvis med et
utdrivinskiikk og fulgt av en fiksert spaltet 2. hjertetone. Den pulmonale komponent blir svak

ved sveere stenoser. Ved uttalte stenoser er bilyden kraftig og det er fremissement.

Undersglcelser.
EKG
Ved EKG-undersgkelse ser man hgyresidig ventrikkelhypertrofi, som korrelerer med

stgrrelsen av stenosen.

Rgntgen thorax.,
tler ser vi en prominerende pulmonalbue pa grunn av poststenctisk dilatasjon. De perifere

lungekar er tynne. Hjertet er forstgrret hvis det er hjerteinsuffisiens.

Ekkokardiografi med farve-Doppler.
Denne undersgkelsen vil kunne demonstrere kupling av pulmonaiklaffen med et sentralt

turbulent "jet” og poststenotisk dilatasjon. Trykkeradienten kan estimeres med Donpler.
J g1 ] YEKZ op

Indikasjoner for kirurgl.

Man kan inndele pasieniene 1 tre grupper etter trykkgradienten meliom hgyre ventrikkel og a.
puimonalis. Letie pulmonalstenoser har gradienter < 25 mmHG og skal ikke behandles.
iModerate pulmonalstenoser har gradienter mellom 25 og 50 mmHg,. Mange anbefaler 4

behandle barn < 2 4r med moderat gradient, fordi de ellers kan utvikle yiterligere subvalvuler



obstruksjon. Stgrre barn kan falges med tanke pa progresjon, men de fleste far ikke behov for

behandlign. Alle med gradienter > 50 mmHg bgr behandles.

Invasiv og kirurgisk behandiing.

Ballongvalvaloplastikk ved hjertekateterisering er i dag normaimetoden etter
neonatalperioden, men kan ogsa velges hos nyfgdte. Ved ballongdilatasjonen sprenges de
sammenvokste kemmisurer fra hverandre. Det er sjelden residiv.

Kirurgisk behandling kan komme p4 tale hos barn med liten annulus, hvor transannuler patch
kan vere aktuell, og hos barn som har utviklet subvalvuler stenose. Etter vellykket

behandlign er det sjelden residiv.

Taoarctasion

Coarclasjon aortae -CoA

Pateanatomi og patelysiologl.

Coarctatio Aortae er betegnelsen pd en lokalisert stenose pa overgangen mellom aortabuen og
arota descendens. Det er ofte kompliserte misdannelser av hjertet i tillegg, hovedsakelig V5D
og valvuler aortastenose, men ogsé univentiikulzere hjerter og double outlet right ventricle.
Hele 40 % av de med CoA har bikuspide acortaklaffer.

Myfadte med symptomgivende CoA (Coarctationssyndrom) har hypoplasi av aortabuen og
seerlig isthmus aortae (infantil coartetatio). Kretsigpet distalt for CoA er ductusavhengig.
Hvis ductus lukker seg, faller 8T og perfusjonen av aorta descendes, nyrer og

abdominalorganer. Det utvikles pa grunn av dette en stor hjerteinsuffisiens, metabolsk acidose

og dgd.
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Mindre uttait CoA, som ikke medfgrer neonatal hjerteinsuffisiens, kan vaere velkompensert og
symptomiri i drevis. Det utvikles kollateraler mellom proksimale og distale arterier. Det ex
proksimal arteriell hypertensjon, som med tiden kompliseres av hypertensiv hjertesykdom og
cercbrale aneurysmer med fare for hjerneblgdning og dgd i ung alder.

Middellevetiden ved CoA for operasjon var blitt mulig, var 30-40 ar.

Symptomer og kliniske funn.

Nyfodte med coarctationssyndrom blir ofte utskrevet fra fadeavdelingen uten mistanke om
hjertesykdom. De blir plutselig, i lpet av dager til to uker, svart syk med
hjerteinsufficienssymptomer. Man finner ofte opphevet puls i a. femoralis, og BT forskjell
meliom hgyre arm og ben. Enkelte bamn utvikler ikke hjerteinsuffisiensproblemer fgr etter
noen mnd.

e barna som ikke utvikler symptomer neonatalt vil vanligvis vaere symptomfrie i
barnealderen, bortsett fra at de kan oppleve claudicatiolignende smerter i beina nar de lgper.
Voksne med ukjent CoA, vil kunne oppleve hypertensive komplikasjoner. Diagnosen CoA
stilles vanligvis pd rutineundersgkelse, eller ved hypertensjonsatredning hvor pulsenia,

femoralis vil vere lav/mangle, samtidig som radialispulsen er kraftig.

Undersgkelser.

EKG

Hos nyfedie med sympiomer viser EXG ofte hpyresidig venirikkelhypertrofi. Det kan ogsa
vise venstresidig hypertrofi, men vil ellers vaere normalt.

BT vil veere forhgyet pa armene, og lave pa beina. Ankel-arm indeksen er dexfor lav,
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Kgntgen thorax

Hos nyfadte med symptomer, vil man kunne se kardiomegali. Ellers normalt. Man vil i noen
tilfeller ogsé kunne sc en innsnevring pa aortakonturen, svarende til coartctasjonen. Fra 5-4rs
alderen vil man pé rgntgen thorax kunne se "usurer” dvs groper pé undersiden av ribbene pa

grunn av de dilaterte interkostalarterier.

Ekkokardiografi med farve-doppler

Hos nyfgdte vil ekkokardiografi vise hypoplasi av distale aottabue og isthmus, og man vil
kunne se selve coarctatiostedet med farve-doppleren. Man vil 0gsa kunne se eventuelle andre
kompliserende hjertemisdannelser.

Hos stgrie barn og voksne vil man ikke kunne se selve coartctasjonsstedet. Man vil likevel
kunne diagnostisere den ved Doppler fra jugulum, hvor man vil finne gki flowhastighet

samnroen med kontinuerlig flow ned 1 aorta descendes.

Indikasjoner for kirargl

Spedbarn med store symptomer pa coarctatio ma fgrst stabiliseres med Prostaglandin.
vanskelige tilfeller mi de ogsa intuberes, behandles 1 respirator, og fi korreksjon av evt
acidose fgr akutt operasjon.

Stgrre barn uten symptomer, men med en stor coartetasjon, vil kunne opereres efektivt.
Dersom det samtidig foreligger hypertensjon, hierteforstgrrelse, og hjertehypertrofi bgr man

fremskynde operasjonen.

Kirurgisk behandling.

Flere kirurgiske teknikker kan anvendes, og teknikken avhenger av om det samtidig foreligger

andre kompliserende hjertefeil. Ved 1solert coarctatio opereres det via en vensiresidig
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torakotomi med adgang i 4. eller 5. intercostairom. Hos spedbarn er det videre to teknikker
som vanligvis anvendes. Den ene kalles ende-til-ende teknikk, hvor aorta avklemmes over og
under coarctationssiedet, en dpenstaende ductus deles og sutureres, hvoretter
coarctasjonssiedet reseceres. Hvis den distale del av arcus aortae samtidig er hypoplastisk, ma
dette omradet ogsa inngd som en del av coartctatiooperasjonen. Cfte anvendes det da en
utvidet ende-til-ende teknikk, hvor man etter reseksjon av coarctasjonen, trekker distale del av
aorfa helt opp under arcus aortae til en ende-til-ende elier ende-til-side anastomose.

en andre teknikk som benyttes kalles subclavian flap-teknikken. Denne benyttes kun pa barn
under 6-12 mnd. Ved denne teknikk avklemmes aorta som ovenfor, men i litt stgrre avstand
fra coarctasjonen. Venstre a- subclavia kiippes deretter opp pé langs, man fortsetter
oppklippingen ned i aorta og videre gjennom coarctasjonsstedet. Den oppklippede a.
subclavia svinges ned over coarctasjonen og suiureres til aoria.

Risikoen for nekrose av venstre arm etter deling av a. subclavia er meget liten, idet det er en
bevart forbindelse [ra a. vertebralis. Det er naturligvis ingen puls i venstre arm eiter denne
teknikken.

Hos stgrre barn kan andre teknikker komme pé tale, hvis cosrctasjonen er meget langstrakt.
IMan kan épne aorta svarende til coarctasjonen og suturere en kunstsioff-patch over, eller man
kan resecere den langstrakte coarctasjonen og gjenskape kontinuiteten med en kunstig
karprotese.

Coarctasjon med samtidig annen medfgdt hjertefeil, som krever tidlig korreskjon, opereres
best samtidig med den intrakardiale defekt, og da ved en anterior adgang via sternum.
Komplikasjoner er sjeldne. Det kan oppstd postoperativ blgdning fra anastomosen. M.
recurrens kan skades ved mere omfattende inngrep. Paraparese etter okklusjon av aorta kan
ses. Men er meget sjelden. Indikasjonen for primeer kateterbasert ballongutvidelse og

eventuelt samtidig innsettelse av en stent er ennd ikke avkiart {pr 2001).



Resuitater

Den operative mortaliteten er hos sterre barn nesten null. Svaert syke spedbarn har en operativ
risiko omkring 2-10 %, sterst ved samtidig hypoplasi i arcus aortae og den gvre del av hjertets
venstre side, Dersom det ogsd foreligger annen hjertefeil, gker den samlede risiko. Recidiv
coarctatio sees ved alle teknikker med en hyppighet pa 5-10 % etter operasjon i
spedbarnsalderen. [ mange tilfeller kan residiv av coarctatio behandles med perkutan
kateterteknikk og ballongutvidelse. Dette benyites noen fi steder som primsrbehandling.
Preoperativ hypertensjon vil i de fleste tilfeller forsvinne eller reduseres postoperative, men i
noen tilfeller vil det, pa tross av vellykket operasjon, fortsatt vare hypertensjon. Medisinsk
behandling er da indisert. Forbigdende hypertensjon postoperativt er ikke helt uvanlig, men
dette kan forsvinne under kortvarig antihypertensiv behandling med for eksempel em

kalstuimmkanal-biokker.

Cyanoliske hjertefedl

Tallots tetrade

Tetralogy of Fallot - (TOF)
Patoanatomi og patofysiclegi.
Dansken Miels Stensen, "Steno”, beskrev TOF 11673, mens Fallot ga den forste klinisk-
patologiske beskrivelse { 1888. Hans fire kriterier var:
1. Ventrikkelseptumdefekt

2. Pulmonalstenose
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3. Overidende aorta

4. Hypertrofi av hgyre ventrikkel

Den basale misdannelse er deviasjon av conusseptum fremad, slik at det ikke kan mates med
resten av ventrikkelseptum. Derved oppstar en “malalignment VSD™, den breddegkede,
overridende aorta og den forminskede utlgpsdel av hgyre ventrikkel og a. pulmonalis.
Pulmonalstenosen er derfor bade infundibular og valvuler og innebazrer forminskede
dimensjoner ogsé av annulus og a. pulmonalis. Hypertrofien av hgyre ventrikkel er sekundaer
til at den har samme trykk som venstre.

Hoyre ventrikkel tgmmer seg delvis over 1 aorta, mens lungegjennomblgdningen er nedsatt.
Det er derfor arteriell hypoksemi med manifest cyanose, hvis SaG?2 er under ca 30 %. Under
muskelarbeid faller den perifere motstand, systemflowet gkes fortrinnsvis med veneblod 0g
cyanosen gker. Den hgyresidige utlgpsobstruksjonen har tendens til 4 progrediere. Sekundazrt

tif den arterielle hypoksemi utvikles polycytemi.

Symaptomer og kiinfske fumn.

Cyanose observeres oftest ikke for en tid etter fgdselen, noen ganger etter adskillige
maneder., eller til og med 4r., avhengig av pulmonalstenosens alvorlighetsgrad. I begynnelsen
sees cyanosen iseer under grit og anstrengese, hvor det samtidig oppstir funskjonsdyspnoe.
Veksten kan vere retardert. Etter ettirsalderen sees trommestikke-fingre med clubbing og
urglassnegler. Barn som er begynt & gi, er tilbgvelig til 4 g ned pa huk ( "squatie”) etter selv
smé ansirengelser, for 4 bedre pusten. De har ofte vansker med & komime i gang om
morgenen. Moen barn mued TOF far "Fallots-anfall”, hvor de blir svert cyanctiske med

dyspnoe og piavirket bevissthet. En sjelden gang sees dgdsfall under slike anfall. Anfallene

kan vere debutsymptom og sees ikke minst hos barn som ellers kun er lett eller slett ikke
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cyanotiske. Mekanismen antas 4 vare gkt dynamisk infundibulaer stenose i forbindelse med
perifer vasodilatsjon, som forverres av hypoksemien, slik at hgyre-venstre shuntingen gker.
Stetoskopisk hgres en langstraki utdrivingsbilyd fra den infundibulere stenose. Den kan i

begynnelsen ligne bilyden til en V35D,

TUndersakelser.
FKG

Hoyresidig ventrikkethypertrofi.

Rgntgen thorax
Vil vise normalt stort hjerte med elevert apex og konkavitet tilsvarende pulmonalsegmentet,

mens de perifere lungekar er tynne og evt hypoperfusjon.

FExkokardiografi med farve-doppler
Fkkokardiografi er diagnostisk. Det vil vise breddeforgket, overridende aorta hvor begge
ventrikkler tgmmer seg. Man vil ogsa kunne se en evt infundibulzer stenose og hypoplasi av a.

pulmonalis.

Hiertekateterisering
Dette vil vaere pakrevd dersom man mistenker pulmonale grenstenoser eller kollateralkretslgp

til lungene.

Medisinsk behandling.

Fallot-anfall behandles akutt med morfin, betablokkere og hpy FiO2 (2). Ved 4 presse kneme
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opp mot abdomen (“knee-chest manosuvre”) gkes systemmotstanden, og forholdet mellom
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fungene og systemperfusjonen bedres (2). Snarlig operasjon er indisert. Beta-blokkere kan

ogsd i ventetiden pa operasjon forebygge annfall.

Indikasjoner.
Dersom barnet har lett til moderat cyanose, og er symptomfritt, bgr det radikalopereres 1 3-9
mineders alder (noen foretrekker & vente til 1-2 ars alderen). 1 de tilfeller hvor barnet tidlig
utvikler symptomer og/eller gkende cyanose, og spesielt der det er plaget med Fallot-anfall,
opr det opereres uansett alder. Hvilken metode som skal brukes (primger palliasjon (Blalock-
Taussig shunt) med senere radikal operasjon, eller primear radikal operasjon), avhenger av
pulmonalarterienes stgrrelse. Denne kan vurderes ved hjelp av McGoon ratio, hvor sammen
av de 1o pulmonalarterierts diametre settes i forhold til aorta descendens’ diameter. Dersom
dette forholdet er < 0.8 er det sikrest & velge shuntoperasjon. En shunt siimulerer veksten av
pulmonalarteriene siik at de senere tiler en radikaloperasion (2).
Firurgisk behandling,
o Klassisk Blalock-Taussig shunt (BT shunt): Her ligeres og deles A subclavia perifert
like for den deler seg. Deretter anastomoseres delen av A.subclavia il den samsidige
A pulmonalis.
Den klassiske BT-shunten anvendes isaer til nyfpdte, og dens stgrste fordel er dens
potensiale for vekst, slik at shuni-flow’et pkes etter behov med veksten.
»  Modifisert BT-shunt (Goretex shunt): Ved denne teknikk deler man ikke A.subclavia
men fridissckerer den, Apner den pi langs, og anastomoserer en karprotese av goretex
ved en ende-til-side teknikk. Andre ende av karprotesen anastomoseres til

A.pulmonalis, ogs her ved en ende-til-side teknikk.



Goretex-shuntens stgrste fordel er at den er lett 4 isolere og lukke ved en senere
radikaloperasjon.

Radikaloperasjon for Fallots tetrade

Denne utfgres under kardioplegi. Hvis pulmenal annulus er stort kan man utfpre hele
operasjonen fra hgyre atrium via tricuspidalklaifen. Man starter med reseksjon av den
fortykkede infundibulaere muskulatur, hvor man ogsé far sett pulmonalkiaffen, som
etter behov kan valvulotomeres. Samtidig gir reseksjonen oversikt over
ventrikkelseptumdefekten. Man suturerer en kunsststotfpatch inn i defekten. Cppad
sutureres patchen rundt aortaannulus, slik at hgyre og venstre side av hjertet adskilles.
Dersom pulmonalannulus er lite, vil en valvulotomi veere utilstrekkelig for @ sikre en
akseptabel passasje {ra hgyre ventrikkel til a. pulmonalis’ hovedstamme. ! disse
tiffeller, og i tiifeller hvor det ikke er mulig 4 foreta hele operasjonen gjennom hgyre
atrium, er det nedvendig A dpne selve hgyre ventrikkels forvegg. Man fjerner nd
infundibuler-stenosen og suturerer ventrikkelseptumdefekien som beskrevet over. Fra
Apningen i hgyre ventrikkel klipper man 54 videre ut mot pulmonalarteriens
hovedstamie, tvers gjennom annulus. Gftest ferner man samiidig de sma, ikke
fungerende pulmonalkiaffene helt. Hvor langt man skal klippe ut i pulmonal annulus,
avhenger av hvor langt en eventuell hypoplasi av selve pulmonalarterien strekker seg,
man skal alitid helt ut til det sted der pulmonalarterien er stgyst. Den store fellesapning
i hgyre ventrikkel og a. pulmonalis lukkes til sist ved innsying av en stor felles patch.
Patchen kan dannes av pasientens eget perikard, eller kunststoff (transannuler paic).
par det er innsatt en transannulsr patch er det natruligvis en fullstendig insuffisiens
ved pulmonalannulus, For hgyre ventrikkel betyr denne plutselig endring fra en
irykkbelasining fgr operasjonen til en volumbelastning etter operasjonen ofte noen

dagsers hgvresidig hierteinsuifisiens. Det er beskrevet sent inntredende havresidig
= & g il
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hjertesvikt mer enn 20 ér etter operasjonen. Hva man enn anvender, er det viktigste §
redusere forsnevringen mellom hgyre ventrikkel og a.pulmonalis (gradienten).
Mange undersgkelser har vist at hvis hgyre ventrikkeltrykk faller til < 70% av venstre

ventrikkelirykk er prognosen god (2).

Resultater og prognose.

Mortaliteten ved annleggelse av en BT-shunt er meget liten (2).

2en operative mortalitet ved radikalopersjon for TOF angis i de fleste materialer til 2-5 %.
Det er gkt risiko ved meget tidlig operasjon{<1 maned) og ved meget sen operasjon (>4 &r).
Mer enn to tidligere anlagte shunter gker risikoen ved radikaloperasjonen. Risikoen for post-
operativ AV -blokk er som ved operasjon for isolert VSD, <1 %.

Plutselig dgd pa grunn av arytmier er beskrevet og kan opptre uventet mange ar etter
radikaloperasjonen. Arsaken til arytmien er ikke avklat. Insidensen angis til 1% hvis man er

operert innen firedrs alderen og stigende ved senere operasjonsalder.

Kompleil transposision

‘itansposition of the great arteries - (TGA)

Paloanatomi og patefysislogi.

Ved transposisjon avgar sorta fra hgyre ventrikkel, mens a.pulinonalis avgir fra venstre
ventrikkels utlppsdel. Ca 25 % har i tillegg V8D og 5 % VSD og PS. Transponerte kar inngir
i mange komplekse hjertefeil.

Man har to atskilte kretslgp, hvor systemveneblodet resickuleres 111 det store kretslgp, og
lungeveneblodet til lungene. Det effekiive kretslpp, det vil 51 den del som inngér i

oksygentransporten, bestdr kun av blod som utveksles via de fgtale shunter; foramen ovale og



ductus, gjennom eventuelle septumdefekter. Det er ofte stor cyanose allerede fra fgdselen (2).
Overlevelse etter fadselen er kun mulig hvis de fptale shunter, ductus arteriosus og foramen
ovale eller samtidige septumdefekter tillater utveksling mellom de to kretslgp. Det ex typisk
en aortopulmenal shunt gjennom ductus og venstre-hgyre shunt giennom foramen ovale.
Sistnevnte er ofte restriktiv. Det vil vare arteriell hypoxemi, ofte s& uttalt at barnet er akutt
Hvstruet. Hvis ductus ogsa begynner 4 lukke seg tiltar hypoxemien, og det utvikles metabolsk
acidose, hjerteinsuffisiens og dad. De fleste vil uten behandling dg i lgpet av dager eller {3
uker. Med septumdefeter overlever de lengre, men 95 % dgr ubehandlet fofgr ettdrsalderen.
Ved store VSD'er vil oksygenblandingen vaere betydelig bedre. Hypoxemien er mindre uttalt,
men det er likevel pulmonal hypertensjon og det utvikles gradvis pulmonal hyperperfusjon og
hierteinsufficiens. Ved kombinasjon med bide V5D og PS kan oppblandingen vere god, og

fungene beskyites mot pulmonal hyperfuperfusjon og hypertensjon av pulinonalstencsen.

Symptemer op kliniske funn

Disse barna er vanligvis normalt store, men har cyanose fra fgdselen av (2). Eventuell bityd
mangler, eller er ukarakteristisk med mindre det er pulmonalstenose i tillegg. Dersom det
samtidig foreligger en stor VSD er cyanosen mindre, eller kan mangle helt. Det vil da utvikle

seg gradvis hjerteinsuffisiens som ved en stor venstre-h@yre shunt (2).

Undersokelser.

Dette vil vise hgyre ventrikkeldominans som ikke vil reduseres med tiden, i motsetning til

normale EXKG hos nyfgdte (2).
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Rgntgen Thorax

Hjertet vil vanligvis vaere normalt stort, men ha en noe uvanlig fasong. Det vil kunne ligne et
liggende egg (2). Karstammen er i tillegg smal.

Hjertestgrrelsen og lungekartegningene vil etter hvert gke i takt med utvikling av
hjerteinsuffisiens. En hypoxitest vil vise at PaO2 er under 5 kPa, og vil heller ikke stige

nevvneverdig ved tilfarsel av 100 % oksygen (2).

Ekkokardiografi med farve-doppler
Denne undersgkelsen er diagnostisk. Den viser paralelle store arterier, hvor den forreste ghr
over i aortabuen, samtidig med at hjertets basale struktur er normal. Flow gjennom ductus og

foramen ovale vurderes med farve doppler (2).

Medisinsk behandling

Dette er en ductusavhengig hjertefeil, og barnet stabiliseres neonatalt med
Prostaglandininfusjon. Dersom barnet ildke kan holde oksygenmetningen over ca 75 % eller
dersom det er ustabilt og ikke kan opereres umiddelbart, gigres det en hjertekateterisering
med ballongatrieseptostomi ("Rashkind”) under veiledning av rgntgengiennomlysning elier
ultralyd (2). Det vil n veere adekvat utveksling med bidireksjonell shunt gjennom den
dannede ASD, og man kan tillate seg & la ductus fukke seg (2). Det vil ofte utvikles

hjerteinsuffisiens (2).

Indikasjoner,
Ved TGA er pulmonalventrikkelen en anatomisk venstre ventrikkel. Pulmonatkretsigpets
motstand er like etter {gdselen hgy og dermed er det ogsé et hgyt rykk i

pulmonalventrikkelen. I ukene etter fadselen faller pulmonalmotsianden og dermed ogsé



irykket i pulmonalventrikkelen. Pulmonal motstand og dermet trykket er stik det vil vare for
resten av livet etter ca fire til atte uker. Den anatomiske venstre ventrikkel har pa dette
tidspunkt vent seg til 4 arbeide mot lavt trykk, og kan ikke etter en switchoperasjon generere
det hgye systemtrykk. Er det samtidig en stor non-restriktiv V3D, vil denne i seg selv utligne
trykket 1 de to ventrikler uansett endringer i lungekarmotstanden, og venstre ventrikkel
bevarer sin muskelmasse.

£t barn med TGA ber pga disse forhold opereres tidlig, dvs innen 3 ukers alder. I praksis
opereres s snart diagnosen er stillet og sjeldent senere enn 1-2 ukers alder. Barn med

samtidig stor VS kan vente lenger, men opereres 1 praksis ogsa i 1-2 uker alder.
&

Kirurgisk behandling,
Den kirurgiske behandling er en arteriell switchoperasjon. Tidligere ble det operert med
ivfustardteknikk, og denne anvendes 1 dag i spesielle situasjoner (2). Vi vil skrive litt om

1

begge operasjonsteknikker.

MUSTARDOPERASIONEN

Fgrst klipper man ut et rektangulert stykke perikardium, og tilpasser dette til en slags
“huksefasong”. Heyre atrium fpnes, og $& mye som mulig av atrieseptum fjermes. Ma syr man
inn perikardiepatchen slik at det skapes et nytt atrieseptum. Lungeveneblodet fares nd frem ¢l
hgyre atrium og derfra til sorta. Systemveneblodet fra de to Cavae {gres under
perikardiepatchen til venstre atrium og vidre gjennom mitralklaffen til venstre ventrikkel.
Derfra gar blodet til tungene for oksygenering via a. pulmonalis. Pericardiepaichen sikrer
samtidig en fullstendig adskillelse av hgyre og venstre atriurn. Det er nd pd en méte skapt et

"nermalt” kretslep selv o det er en tricuspidalkiaff og en hgyre ventrikkel som fungerer pa



systemkretsigpsiden og en mitralklaff og venstre ventrikkel som fungerer pa
pulmonalkretslgpsiden (2).

Pe umiddelbare resultater etter Mustardoperasonen er gode, men det er noen barn som senere
i livet rammes av problemer. Noen kan oppleve taky-eller bradyarytmier. Disse behandles
enten medisinsk eller med pacemakerimplantasjon. Den funsjonelle mitratklaff kan bli
msuffisient, da ma man sette inn en kunstig klaff. Etter hvert kan obstruksjoner i system- 0g
lungevenetillgp bli behandlingskrevende med ballongdilatasjon eller operasjon. Det mest
alvorlige er svikt av den funsjonelle venstre ventrikkel (anatomisk hgyre ventrikkel). Da har
man to behandlingsmuligheter: Den ene muligheten er en banding av a- pulmonalis for
langsomt & venne den underliggende anatomiske venstre ventrikkel til & arbeide under ot hgyt
trykk (systemtrykk). Méneder senere gjennomfyres si en switchoperasjon og man fjerner

bandingsbindet. Den andre mulighet er en hjertetransplantasjon (2).

DEN ARTERIELLE SWITCHOPERASION

Her broker man ogsé et lite stykke rekiangnlest perikardiestykke. Man ma undersgke om
koronaranatomien er normal ( koronaranomalier er relativt hyppige). To teknikker kan
giennomisres (2).

Man kan enten gjennomfyre det meste av opersjonen i sivkulatorisk arrest eller det meste av
operasjonen under fortsatt lavt flow med en eller flere kortvarige perioder med sirkulatroisk
arvest (ndr atrieseptum eller en VSD skal fukkes) (2).

Man starter med & ligere og dele ductus arteriosus (2). Aorta deles en cm over avgangen av
koronararteriene og man klipper n de to koronarostier fri. A. pulmonalis deles litt sentralt for
bifurkaturen. I den sentrale del av a. pulmonalis og vanligvis ned i hver sin kusp klippes to J-
formede insisjoner. Dette er en meget vikilig del av operasionen, idet koronararteriens skal

kunne svinges ned tl hver sin insisjon uten kinking eller torquering (2). Koronararteriene



sutureres n inn i hver sin J-insisjon og den sentrale del av den fremtidige aorta er dannet
{ngoaorta).

De to defekter i den opprinnelige aorta, hvor koronararteriene ble klippet ut, lukkes med det
fierde stykke perikardium. Den fremtidige a. pulmoalis er derved dannet {neopulmonalis).
Meoaorta ligger né baktil og neopuimonalis fortil. De perifere deler av pasientens egen aorta
og a. pulmonalis ligger henholsvis fortil og baktil. Man mé derfor i de fleste tilfeller svinge
den perifere aorta bak om a. pulmonalis (Le Compte mangvren) far & f4 perifere aorta til 4 na
noeaorta. De to aortaender stureres heretter ende-til-ende (2).

Under en kortvarig periode med sirkulatoorisk arrest lukkes ASD’en med direkie suturering,
mens en VSD alltid lukkes med en patch, som beskrevet 1 avsnitiet om VSD. Etter gjenstart
av ECC fjernes aortatangen, og hvis koronarflyttingen er i orden ser man oftest hjertet g i
gang spontant og hurtig i sinusrytme. Man vurderer koronararterienes fyidning, myokardiets
farve og kontraktifitet, eventuelt med ekkokardiografi for igjen & sikre at koronararteriene
fungerer (2). Dersom koronarartetiene er i orden sutureres de to ender av a. pulmonalis

sammen. Bventuell blgdning fra sutwelinjer kontrolleres og herctier avvikies ECC (2).

Resullater

Hospitalsmortaliteten etier den arterielle switchoperajon er nd < 5% og nesten alltid forbrsaket
av probiemer med koronararterieflytiingen (2). Hvis det ikke er spesielt vanskelig
koronaranatorai eller at det ikke foreligger andre ledsagende hjertefeil er mortaliteten i noen
materialer helt nede pd 1-2 %. Senmortaliteten er ogsé lav (2-3% og drsaken er igjen nesten
ajttid koronarartericokklusjon) (2). Hos 5-10 % utvikler det seg en supravalvular
pulmonalstenose p grunn av fibrosedannelse ved pulmonalanastomosen. Moen av disse bam

kan batlongdilateres, men de fleste skal reopereres med patchplastikk ved anastomosen (2).
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Ekkokardiografiske studier viser vedvarende normal venstre ventrikkelfunksjon mange ar

etter operasjonen. Hos ca 50 % ses en mild aortainsuffisiens (2).

Andre med{pdte hjertefeil

Avbruit acriabue

interrupted Aortic Arch (IAA)

Patoanatomi og patofysiologi

Aorta ascendens fortsetter opp i de brachiocephale arterier, mens aorta descendens forsynes
itz a. pulmonalis giennom en &penstdende ductus arteriosus. Det er ailtid en
venirikkelseptumdefekt, slik at venstre ventrikkel delvis tgmmer seg over 1 pulmonalarterien.
iAA underkategoriseres i tre ulike typer A, B, og C, avhengig av hvor avbrytelsen av aorta er
lokalisert. Type B er vanligst.

Sykdommen debuterer som en sveer coarctatio med hjerteinsuffisiens neonatalt. Det er ot
problem hvis ductus arteriosus lukkes med nedsatt blodtilfgrsel til ayrer, tarm og
underekstremiteter. Btter hvert vil det ogsé oppstd hypoksi, forhgvet laktat og metabolsk
acidose.

Diagnosen stilles ved Ekkokardicgrafi.

Kirvrgisk behandling.
en primeere behandling er som ved neonatal coarctatio. Mir barnet er stabilisert med
Prostaglandin er det indikajon for operasjon. Operasjonen foregdr via en sterotomi og

lijertelungemaskin. Teknikken er som ved coarctatio med hypoplastisk aorta. Ductus



arteriosus deles og deretter mobiliseres arcus aorta og aorta descendes slik at aorta descendes
kan trekkes opp til en ende-til-side anastomose med aorta ascendes.

Samiidig korrigeres evt annen hjertefeil.

Mortaliteten er hgyere enn ved coartetatio. Tidlige og sene komplikajsjoner er som ved

coarictatio.

Hynoplastisk venstre hieriesyndrom

Hypoplastic Left heart syndrome - (HLH3)

Patoanatomi og patofysiclogi

Her ser man sveert underutviklet venstre ventrikkel i kombinasjon med aortaatrest eller meget
stor stenose av aortaklaffen, hypoplasi av aorta ascendes og arcus, ofte i tillegg 61l mitralatresi
(2).

Patofysiologisk er bledstrgmmen gjennom venstre venirikkel helt opphevet (2). Hgyre
ventrikkel opprettholdet bide lungegiennomblipdningen og det store kretslgp (gjennm ductus
arteriosus). Det er retrograd flow 1 aortabuen og aorta ascendes ned til koronararteriene (2).
Lungeveneblodet kan kun forlate venstre afrium gjennom foramen ovale, som ofte vil vare
chstruktivt. Det oppstér da lungestase. Begynnende lukking av ductus og fallende
lungekarmotstand, gigr at stadig mer blod gr direkte til lungene. Dette medfgrer BT-fall og
hypoperfusjon i kroppen inkludert hypoperfusjon av koronarkretslgpet, kretslgpsinsuffisiens,

metabolsk acidose og vanligvis dgd 1 Igpet av {grste leveuke (2).

Symnptomer og kliniske fann.
Yanligvis debuterer symptomene i lgpet av timer eller f& dager (2). Man ser da et bilde pa

kretslgpsinasuffisiens med griblek og kjslig hud, svek puls, takypnoe og perifer cyanose (2).



Dette kan lett forveksles med en septisk tilstand initialt. Eventuell bilyd mangler helt eller er

ukarakterisisk (2).

Undersgkelser.

EKG

Man ser hgyresidig hypertrofi med QR mgnster 1 de hgyresidige prekordialaviedninger og
smi venstresidige utslag (2)

Rgntgen thorax

I begynnelsen viser denne undersgkelsen ingen eller moderat hjerteforstgrrelse, men dette

tittar imidlertid hurtig. Lungefeltene kan vise lungestase (2),

Ekkokardiografi med farve-doppler

Dette er diagnostisk. Man vil kunne se den karakteristiske anatori sam¢ blodsttgms forhold
/7y
{23
Hjertekataterisering

Dette ey ikke pakrevd initialt (2).

Indikasjoner

Barn med HLHS ber alltid tilbys kirurgisk behandling da prognosen uten Kirurgi er seerdeles
darlig. Barnet md imidlertid giennomga 3-4 inngrep 1 Igpet av fgrste levedr med en samlet hay
risiko. Det er derfor viktig at man ved denne hjertefeil (som ved andre store hiertefeil)
grundig drgfter situasjonen med foreldrene, slik at 4 avstd fra av behandling ogsé blir en

mulighet (2).
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Prematuritet er en relativ kontraindikasjon for kirurgisk behandling, mens dailig fungerende
hgyre ventrikkel samt puimonal- og tricuspidalklaffinsuffisiens er en absoluit
kontraindikasjon. 1 tilfeller der barnet ikke kan stabiliseres ved preoperativ intensiv terapi, er

kirurgi ogsa kontraindisert (2).

Kirurgisk behandiing.

Den primare behandling er en medisinsk stabilisering pé intensivavdelingen (2). Ductus
holdes dpen med prostaglandin, og for & sikre et passende systemkretslgp ma
lungekarmotstanden ikke bli for lav. Lav FiO2 og lett forhgyet CO2 medvirker til a sikre dette
(2).

Den kirurgiske behandling bestar av tre operasjoner/tre stadier, Alle foretas via en anterior

sterpotomi.

Stadie 1, Norwoeod operasjonen.

Alt ductus arteriosusvev fiernes. Hovedstammen av a.pulmonalis deles og den perifere ende
sutureres. Deretter klippes den hypoplastiske aorta ascendes opp ved kaviteten og ved hjelp av
en patch eller direkte sutur samles aorta ascendes og den sentrale del av pulmonalarterien 1l
eit kar som fgrer blod fra hjertet til kroppen. Til slutt {ages en modifisert Blalock-Taussig

shunt (Goretex) fra hgyre a. subclavia til a. pulmonalis, siik at lungene sikres blodforsyning

(2).

Stadie 2, Bidireksionell Glenn (Partiell Cavo-Pulmonal Connection -PCEC-)

Denne operasjonen uifgres etter fornyet undersgkelse med hjertekataterisering ved ca 6 mnd
alder. Yena Cava superior deles og dens sentrale del ved atviel suturerss, Deretter

anastormoseres den perifere ende ved hielp av en ende-til-side anastomose pd hgyre a.



pulmonalis (2). Det er viktig at anastomosen er bred og uobstruert. Hvis ikke detie er tilfelle
kan anastomosen utvides ved hjelp av en perikardiepatch (2).

Man regner med at ca halvparten av minuttvolumet nd vil passere denne anastomose til
fungene, mens den resterende halvpart vil gé fra v. Cava inferior via hjertet og ut i

systemkretslgpet (2).

atadie 3, Fontan operasjon (Total Cave-Pulmonary Connection -TCPC-)

Siste stadie gjennomfgres i 1-3 drs alderen. Ved den klassiske Fontanoperasjonen deles
hovedstammen av a.pulmonalis, Den sentrale ende blindlukkes og den perifere ende
anastomoseres direkte eller via et ror til en apning i hoyre atrium, Til slutt syr man inn en
skillevegg av et kunststoffmateriale, slik at hgyre og venstre atrium adskilles og alt
systemvengst blod passerer fra vv. Cavae direkte til hingene (2).

Resuitater og prognose,

iMortaliteten er fortsatt hgy ved stadie | operasjonen. Den samlede mortalitet etier alle tre
operasjoner er i dag omkring 50 % men enkelte sentra { verden har nd bedre resultater enn
dette (2).

Det har veert en betydelig offentlig og faglig debatt om disse barna bgr tilbys kirurgisk
behandling (3). Uten behandling dor de i lgpet av de par forste levenkene. Behandling betyr
omfattende operasjoner og risiko for alvorlig og plagsom hiertesvikt i lgpet av £3 Ar. Det or

fryki for at mange av disse barna vil ha behov for hjertetransplantasjon i ung alder (3).



Univentrikulzere hierter

Univentricular hearts -(UVH)

Patoanatomi og patolysiclogi.

Diette er en heterogen gruppe av hijertefeil, hvor det kun er én fullt utviklet ventrikkel med
atrioventrikuler forbindelse. Ventriklen har oftest venstre ventrikels moifologi (2). I de fleste
tilfeller finnes et rundimenteert ventrikkelkammer som utigpskammer, under avgangen av et
av de store kar. Atrioventrikuler forbindelse kan vaere double inlet med to AV-ostier, single
inlet med felles ostium og det kan veere atresi av det hgyresidige eller venstresidige AVY-
ostium, dvs henholdsvis trukuspidalatresi- eller mitratatresi (2). Der er 1 mange tilfeller
transposisjon av arteriene. Dette er serlig ved double inlet ventriklene, og hyppig ved
pulmonalsiencse (2).

Det er fullstendig blanding av avterielt og vengst blod 1 ventrikkelen og derfor arteriell
desaturering. Hvis det er uttalt PS, er Jungegjennombigdningen nedsatt og det er cyanose, rnen
beskjeden volumbelastaing av hjertet {2).

Uten pulmonalstenose vil det veere pulmonal hyperperfusjon, volumbelastning av hjertet og
utvikling av hierteinsuffisiens, men ingen eller beskjeden cyanose (2).

Ved moderat pulmonalstenose kan de to kretslgp vere balansert med moderat desaturering og
en velkompensert, moderat volumbelastning (2). Ved tricuspidalatresi og mitralatresi mé
tillgpet fra henholdsvis systemvener og lungevener passere foramen ovale eller en ASD til det
motsidige atrium og det kan vere obstruksjon av foramen ovale, seilig ved miiralatresi (2).

Det rudimentere utlgpskammer fylles via en VSD {ra hovedventiklen.
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Symptomer og kliniske funn
Symptomene avhenger helt av de patofysiologiske forhold og veklser mellom et Fallot-
lignende bilde med uttalt cyanose til hjerteinsuffisiens med litt cyanose, som ved stor venstre-

hgyre shunt. Det er ingen typiske kliniske funn og som regel uspesifikk bilyd (2).

Undersgkelser,

EXKG

Her vil man kunne finne tricuspidalatresi med en typisk venstre akse og eventuelt hypertrofi
(2). Double inlet ventriklene har ofte kombinert ventrikkelhypertrofi, elier eventuelt bare en

hoyresidig ventrikkelhypertrofi (2).

Rygntgen thorax
Denne underspkelsen vil avsigre graden av volumbelastning. Man vil se alt fra normalt stort

hjerte til uttalt kardiomegali med gkt lungekartegning (2).

Fkkokardiografi med farve-doppler
Ved ekkokardiografi er det som rege! mulig 4 klarlegge de morfologiske forhold fullstendig

(2).

Hjertekateterisering
Dette er pakrevd for & vurdere lungekarmotstanden forut for kirurgisk behandling etter

Fontan-prinsipper (2).



Indikasjoner
e fleste barn med univentrikuleert hjerte blir pa et tidspunkt kandidater til den endelige
operasjon {Fontan-operasjonen). Denne kan imidlertid ikke gjennomfgres fgr tidligst ved 12

maneders alderen, og noen barn vil derfor ha behov for annen palliasjon fgrst (2).

Kirurgisk behandling.

1. Initial palliasion

Dersom barnet har hjertesvikt pa grunn av hgy pulmonal blodstrgm foretas en banding av a.
pulmonalis (2).

Er det samtidig hpy pulmonal blodstrgm og ostruksjon av aortas blodstrgm pa grunn av
coarctatio, skal coarctatioforsnevringen oppheves samtidig med bandingen (2). Er det
betydelig obstruksion av aortas blodstrgm i den underliggende ventrikkels infundibulum
og/eller i VED en skal denne obstruksjonen oppheves. Forsnevringen kan noen ganger
oppheves ved dirckte reseksjon 1t infundibulum og/eller en utvidelse av VED en. Er deite ikke
mulig lages en "Damus-Kaye-Stansel-operasjon”. Ved denne deles a.pulmonalis’
hovedstamme. Den sentrale del av pulmonalarterien sutureres sa 1l en apning i aorta, hvor
aorta deretter forsynes med blod fra ventriklene som fgr men na ogsé uobstuert via
pulmonalarterien. Den perifere ende av denne lukkes blindt og blodforsyningen til
pulimonalarterien sikres deretier med en Blalock-Taussig shunt. En annen mulighet er en
Morwood-operasjon (se over) (2).

Er barnet cyanotisk pa grunn av en samtidig stor pulmonalsienose, kan det likeledes veere
ngdvendig 2 anlegge en Blalock-Taussig shunt (2).

Malet med den initiale palliasion er a4 sikre barnet overlevelse, men det er like viktig 4 hindre
utvikling av skader pd hjerte og lunger, som dermed kunne vere kontraindikasjon for den

endelige Fontan-operasjon (2). Det er viktig 4 felge opp barn som har univenirikulart hjerte,

[
——



uansett om de har fatt utfgrt en initial operasjon eller ikke (2). Dette med tanke pa utvikling av
aortaobstruksjon, for & fplge med systemventrikkelfunskjonen, AV-klaffefunskjonen og

eventuelle tegn pd utvikling av pulmonal hypertensjon (2).

2 Fontan operasjonen

Her utfgres fgrst en Bidireksjonell Glenn -PCPC- og deretter den klassiske Fontan

operasionen (2) (se over).

Resuliater og prognose

Den perioperative mortalitet etter PCPC operasjoner er lav (< 1 %).

Den perioperative mortalitet etter TCPC operasjonen er ca 10 %. Den er minst hos pasienter
med tricuspidalairesi og hgyere ved andre former for univentrikulert hjerte {2).

Tidligere initial Blalock-Taussig shunt, som har gitt stenosedannelse pé puimonalarterien gker
den operative risiko (2). Data fra langtidsfulgte klassisk Fontan-opererte pasienter viser at det
er en fortsait risiko for svikt av systemventrikkelen. Noen materialer viser at denne kan
komme hele 8-10 &r etter operasjonen (2). Det ses ogsa tilfeller av sene postoperative atriale
arytmier, sorn kan kreve ablatio. En swrlig alvorlig komplikasjon er proteintapende enteropati.
Man vet ennd ikke om de nyere metoder (TCPC) vil endre detie forhold. Ved sen svikt av

ventriklen kan hjertetransplantasjon komme pa tale (2).



Toptall abnomt munnede luprevener

Total anomalous pulmonary venous drainage - (TAPVD)

Patoanatomi og patofysiclogi

Her munner alle lungevener i hgyre atrium eller i de tilfgrende vener, Hjertefeilen kan
inndeles i suprakardial-, infrakardial- eller kardial- TAPVD. I suprakardial type, munner
lungevenene 1 v. cava superior eller v, anonyma. [ infrakardial TAPVD munner lungevenene i
v. cava inferior eller v. porta, mens i kardial TAPVD munner lungevenene direkte inn i hgyre
atrium, eller sinus coronarius. Oftest samler lungevenene seg bak venstre atrium i en
samlevene (v. verticalis) som lgper oppad eller nedad til systemvenene (2). I andre tilfeller er
det flere innmunninger ("mixed type™). Det er npdvendig med et dpent foramen ovale eller en
ASD for 4 kunne fylie venstre hjertehalvdel. Det er ofte obstruksjon 1 innmunningsstedet 1
systemvenene, og ph grunn av dette oppstér et forhgyet lungevenetrykk, lungestase og

sekundeert en pulmonal hypertensjon (2).

Symptomer og kliniske funn.

De fleste symptomer debuterer fra noen dager, til et par mod etter fpdselen, da med takypnoe
og hierteinsuffisiens. Barna har som regel allerede lungeveneobstruksjon, lungestase,
pulmonal hypertensjon og tegn til hoyresidig hjerteinsuffisiens. Det er nedsatt
cksygenmetning, men cyanose et ikke alltid tilstede (2). TAPVD kan initialt lett forveksles
med neonatal lungesykdom og persisterende fatal sirkulasjon. Det kan 1 noen tilfeller, uten
lungeveneobstruksjon og med stor ASD, ligne mer pi en ASD. Barna kan da gé lenge uien
symplomer, og de diagnostiseres fgrst etter méneder eller &r (2).

Av kliniske funn er det ingen spesifikke, kun en ukarakteristisk bilyd (2).
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Undersakelser
EXG

Her vil man kunne se hgyresidig ventrikkelhypertrofi (2).

Rontgen thorax.

Rputgen vil hos nyfgdte i begynnelsen vise diffuse lungeforandringer som uttrykk for stase,
men forandsingene er vanskelige & differensiere fra lungesykdom, for eksempel RDS (2).
Hjertet er initialt ikke vesentlig forstgiret, men vil bli det etter hvert (2). Ved suprakardialt
avlgp via en v. verticalis til v. anonyma sees breddegket mediastinum superiort, som sammen

med hjertet danner en sikalt sngmann- eller 8-talls konfigurasjon (2).
y gurasj

Ekkokardiogiafi,

Denne undersgkelsen vil vanligvis kunne klatlegge diagnosen, men samtlige lungevenetillgp
xan vaere vanskelig A fastsla uten anglokardiografi (2). Karakteristisk er et lite venstre atrium,
og hefyre-venstre shunt over foramen ovale, mens det er tegn til gkt pulmonalflow og -trykk

(2).

Tndikasjoner for kirurgisk behandling

Ubehandlet er prognosen meget darlig. P& grunn av dette er det alltid og uansett type
indikasjon for kirurgisk behandling (2). Ved uobstruerte lungevener er situasjonen sjelden
akutt, men det er en risiko for & utvikle pulmonal hypertensive forandringer. Det bgr derfor
opereres tidlig. Myfadie med obstrueste lungevener er alltid kritisk syke med behov for

halvakutt operasjon (2).
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Det kritisk syke barn med TAPVD og lungeveneobstruksjon er cyanotisk og acidotisk. Initial
stabilisering er ngdvendig med respiratorbehandling og korreskjon av acidosen (2). 54 snart
barnet er stabilisert, opereres det akutt. Da operasjonene ofte utfgres pd spedbarn, og ofte
krever adgang til baksiden av hjertet, utfgres operasjonen alltid i dyp hypotermi og
sirkulatorisk arrest. Dette for at hjertelungemaskinens arterie- og venekanyler skal kunne
fjernes under selve inngrepet (2).

Den typen som er lettest & operere, er den kardiale typen. Ofte kan man da ngye seg med en
enkel patch, anlagt slik at den fgrer lungeveneblodet fra dpningen i hgyre atrium, eller sinus
coronarius, giennom ASD’en til venstre atrium. Ved den suprakardiale og infrakardiale type
et prinsippet 4 ligere den ascenderende ciler descenderende vene, fpne den felles lungevene
bak hjertet, lage en dpning i bakveggen av venstre atrium, og anastomosere de to pninger til
hverandre. ASD’en lukkes samtidig. Det er viktig at anastomosen gjgres bred, for 4 minske

insidensen av senere stenosedannelser (2).

Resullater og prognose

Undersgkelser viser meget varierende resultater med mortalitet mellom 2 og 20 %. Den
laveste mortalitet ses ved den kardiale type (2). Senkomplikasjoner er is®r re-stenose, enten
pa grunn av arrvevsdannelse ved selve anastomosen eller pd grunn av fibrgs hyperplasi i selve
fungevenen nar dens innmunning i atriet. Frekvensen angis til ca 10 %, og behandlingen er

alltid reoperasion (2).



Double outlet right ventricle -(DORYV) inkomplett transposision

Patoanatomi og patofysiclogi.

DORYV omfatter flere typer med meget forskjellig patofysiologi. Felles er at bide aorta og a.
pulmonalis utspringer fra hgyre ventrikkel og at venstre ventrikkel tgmmer seg gjennom en
V5D over 1 hgyre ventrikkels utlgp (2). Arteriene avgar paralelt side om side med aorta til
hgyre og typisk har begge en konus med et konusseptum, som er displasert mot hgyre i
forhold til resten av ventrikelseptum (2). Ved transposisjonstypen er VSD’en subpulmonal og
a. pulmonalis ofte overridende (Taussig-Bing anomali). Patofysiologisk ligner forholdene
transposisjon med V5D (2). Det kan vere kompliserende coarctatio aortae og i andre tilfeller
puimonalstenose (2). Ved subaortal VSD temmer venstre ventrikkel seg gjiennom denne
direkte opp i aorta. Det kan veere infundibuler og valvulesr pulmonalstenose, slik at det er
patofysiclogi som ved Fallot, eller lungekretslgpet er uobstiuert og det er patofysiologi som
ved en stor V5D(2). 1 sjeldne tilfeller er VED en ikke plasert direkte under en av de store

arterier ("non commiited”). Venstre ventrikkel er noen gang hypoplastisk (2).

Syraptomer og kiiniske funn.

Taussig-Bing anomalien vil hyppigst medfgre cyanocse og hjerteinsuffisiens neonatalt. Ellers
kan presentasjonen vaere som en stor V3D eller som Fallot, dvs enten med hjerteinsuffisiens
elier med cyanose, avhengig av om det er pulmonalstenose (2). En PS medfarer

ukarakteristisk stenoselbilyd (2).

Undersakelser,

EEG

Denne undersgkelsen viser hgyresidig ventrikkelhvpertrofi uanseit tyne, Ikke sicldent ses
& J

superiort (venstre) QRS-akse (2).
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Rgntgen thorax
Rgntgenfunnet avspeiler patofysiologien og kan variere i bildet fra en stor venstre-hgyre shunt

til en Fallotlignende situasjon (2).

Ekkokardiografi med farve-doppler
Denne underspkelsen er som regel tilstrekkelig til 4 demonstrere diagnosen, typen og de

hemodynamiske forstyrrelser (2).

Indikasjoner.,

Indikasjon for operasjon avhenger av hvilken ende av spekteret pasientens DORYV er, men alle
skal opereres. 1 Fallotdelen av spekteret med samtidig pulmonalstenose er radikal operasjon
inke sé hastende og kan felge indikasionene ved Fallot. Er pulmonalstenosen uitalt vil barnet
vare svaert cyanotisk, og tidlig radikal operasjon kan bli ngdvendig (2). Et alternativ ex
primer anleggelse av en midlertidig Blalock-Taussig shunt, ctterfulgt av en senere
radikaloperasion (2). Ved de gvrige typer av DORY er det alltid indikasjon for tidlig radikal

operasjon (2).

Kirurgisk behandling,

En ngye preoperativ evaluering er ngdvendig, men en endelig beslutning om hvilken kirurgisk
teknikk som er best ved den gitte anatomi, avgjgres under operasjonen. Farst vurderes

V5D ens lokalisasjon (2).

Er det en subaortal V5D kan man alltid gjennomfgre en intraventrikular redirigering (en
patch-tunnel 1 hgyre venirikkel som vil lede venstie ventrikkel blodet fra V5D en under
patchen opp 1 aorta). Detie r ofte ogsa tilfellet nar V5D en ex double-committed og noen

ganger ved en non-committed Y SD. Om det kan la seg gigre 1 de siste to tilfeller avhenger av
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om det er plass til patch-tunnelen mellom pulmonal og tricuspidalkiaffen. Denne avstand skal
veere like stor eller sigire enn aortadiameteren (2). Etter tilkobling til hjertelungemaskinen og
hjertestansing dpnes hgyre ventrikkels utlgpsdel (infundibujum). Er det en infundibulzr
stenose, starter man med 4 resecere muskulatur 1 hgyre ventrikels utlgpsdel og etter behov
ogséd en valvulotomi. Dette gir god oversikt over VED'en og dens refasjon til aortaannulus,
samt avstanden mellom pulmonal- og tricuspidalannulus. Finnes det mulig 4 gjennomfgre en
intraventrikuler redirigering, innsyes nd en patch, slik at venstre ventrikkel tgmmer seg
gjennom V5D’en og under patchen til aorta. Er VSD’en mindre enn aortas diameter, ma
VD en utvides (2).

Er pulmonal-tricuspidalavstanden for liten og/eller er det hypoplasi av pulmonalannulus, kan
en intraventrikuler redirigering ikke gjennomfagres, og den intraventrikulzre patchtunnel ma
suppleres med en homograft fra hgyre venirikkel til a. pulmonalis (Rastelli-operasjonen) {2),
Er V5D en subpulmonal er intravenirikuler redirigering vanligvis ikke mulig pd grunn av den
store avstand mellom V5D en og aorta og den imellomliggende pulmonalarterie. Det er
tidligere forsgkt forskjeilige teknikker med umiddelbart ganske gode restitater, men dérli ge
langtidsresultater (2). T dag er metoden & sy en patchtunnel inn i hgyre ventrikkel, siik at
venstre ventrikkelblodet tgmmer seg gjennom ¥V3D"en under patchen opp 1 a.pulmonalis.
Derved er pasientens DORY omdannet til en TGA, og det suppleres s med en arteriell
switchoperasjon (2). Hos noen fa undertyper av DORY, spesielt ved non-committed VS i
stor avstand fra aorta, ved multiple V5D'er og ved for liten venstre ventrikkel kan imgen av de
ovennevite metoder anvendes. Disse barn vil vare best tjent med en Fontan-operasjon,

eventuelt fgrst en banding av a. pulmonalis, nér det ikke er noen pulmonalstencse (2).
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Resultater og prognose.
fesultatene etter operasjon for DORV med subaortal V5D er som mortaliteten ved operasjon

for Fallot (2-5 %). Yed DORY med subpulmonal V5D operert med switchoperasjonen, er

mortaliteten 4-8 %. Ved Rastelii-operasjonen er mortaliteten litt hgyere, ofte angitt til 10-15%

2).

Prognosen avhenger av operasjonstypen. Ved intraventrikulzer redireksjon er prognosen etter
natidens teknikker gode, noen vil dog utvikle operasjonskrevende subaortal stenose svarende
til den insatte patch. Ved Rastelli-operasjonen med innsettelse av et homograft, er prognosen
ogsd god, men med et innsatt homograft kan man forvente en eller flere reoperasjoner pa
grunn av kalsifisering og stenosedannelse 1 homograftet (2). Ved switchoperasjon for BORV

med subpulmonal VSD er prognosen som ved switchoperasjon for TGA+VSD (2).



DEL2

Material og Metode

For & finne frem til pasientene i vért utvalg, har vi brukt diagnoselister fra UNMN.

Totalt fant vi 344 pasienter som kunne veere aktuelle kandidater for studien. Av disse ble 88
ckskludert fordi de ikke tilfredstilte alle utvalgskriterier. 42 av disse var premature med isolert
PDA, og 12 ble ekskludert fordi det ikke ble pavist hjertefeil likevel, og 34 ble ekskludert pa
bakgrunn av geografi. 1 tillegg til dette fant vi ikke journalene til 14 pasienter (utlant).

Dette ga 0ss totalt 242 pasienter som tilfredstilte utvalgskriteriene, og som dermed ble

inkludert 1 studien.

Utvalgskriterier
Vi har brukt fgigende utvalgskriterier for studien:
»  Barnet ma ha medfudt hjertefeil. Premature med isolert PDA (fysiologisk)
ckskluderes.
2 Pasienten ma veere hjemmehgrende 1 Troms eller Finnmark.

o Ma vere fodt innenfor perioden 1.1.1995 ti1 31.12.2004.

Avkryssningsskijema

V1lagde pa forhind et avkryssningsskjema (figur 1) som inneholdt felier for gnskede data.
Deretter prgvde vi skjemaet pd noen pasienter, for vi gjorde ngdvendige justeringer.

De dataene vi gnsket & ta med under journalgjennomgangen var kjgnn, fgdested, diagnose,
diagnostisk metode, alder ved diagnose, grad av symptomer, andre misdannelser eiler
sykdommer, prematuritet, behandling (medikamentell, kirurgisk eller eventuelt ingen

behandling), resultat av behandlingen og eventuelle komplikasioner ved utredning.
o > ol fol
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Deretter brukte vi et nytt skjema for & kunne kategorisere vare funn (figur 2). Vi brukte her ett
eget skjerna for hver enkeltdiagnose. Yed hjelp av disse kunne vi finne ut hvor mange med
den enkelte diagnose som hadde andre misdannelser eller sykdommer, andre hjerterelaterte
misdannelser, prematuritet, alder ved diagnose, diagnostisk niva (ekko eiler
hjertekateterisering), alder ved eventuell operasjon, type behandling, resultat av behandlingen

og eventueile komplikasjoner.
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Resultal

(zenerell insidens

Vi fant en insidens pa 0,8 % (n=242), noe som stemmer helt overens med litteraturen. Det ble
fpdt 31134 (4) barn i Troms og Finnmark i perioden 1.1.95 - 31.12.2004.

Se tabell 2 for andelen av de enkelte hjertefeil. Denne viser at 34,7% hadde
Ventrikkelseptumdefekt, 10,7% Atriesepturndefeki, 6,2% Persisterende Ductus Arteriosus, T.0%
Atrioventrikulerseptumdefekt, 3,3% Coartatio Aortae, 9,1% Pulmonal Stenose, 4,1% Aorta
Stenose, 4,1% Fallots Teirade, 4,1% Transposisjon, 1,7% Hypoplastisk hgyre hjerte, 3,7%
dypoplastisk venstre hjerte, 1,2% Univentrikulzre hjerter, ingen Double Qutlet Right Ventricle,
ingen Truncus Arteriosus, 2,1% Avbrutt Aortabue, ingen Tricuspidal Atresi, {,2% Pulmonal

Atresi, 5,8% Andre. De fleste diagnosene stemte godt overens med tall fra litteraturen.

Dadelighet

Av de 242 pasientene i studien, dgde 27 stykker. Dette gir cn generell dpdelighet pd 11,2%
Det er pd grann av opplysninger i journalene vanskelig 4 avgjgre om dgden kan relateres
direkte il barnets hjertefeil eller ikke. Ofte var det andre kompliserende forhold, eller

journalen var mangelfull,

irgdselsvekt og gestasjonsalder

V1 har talt opp antall dysmature og premature. Vi fant 3,3 % dysmatwre, og 12,0 % premature,
Det som var interessant var at hele 24,8 % av journalene manglet helt informasjon om
fpdselsvekt eller gestasjonsalder. Det er derfor umulig 4 5i noe om eventuelle assosiasjoner

mellom hiertefeil og prematuritet eller dysmaturitet utifra vire 1all.



Andre plager hos barn med medfgdte hjertefeil,

Var innsamling og behandling av data har vist seg lite egnet til 4 gi detaljert informasjon om
barn med hjertefeil som en ensariet gruppe. Vi tenker da pa detaljer omkring andre
misdannelser eller sykdom, andre hjerterelaterte misdannelser, prematuritet,
diagnosetidspunkt, og andre fakta vi hadde med i avkryssingsskjemaet.

/i valgte 4 kategorisere alle funn i relasjon til den enkelte hjertefeil. Studien var er derfor best

egnet til & si noe om hver enkeltdiagnose.

Karakieristika ved enkeltdiagnosene

VED

Andeler

Av de barna som var med i studien, hadde 84 stykker medfadt VSD. Dette utgjgr en andel pd
34,7 %. Litterre tall viser 31 %. 17 av disse 84 pasientene hadde ogsé enkle ASD og/eller
PDA itillegg. Vi tok dem likevel med blant de isolerte hjertefeil, fordi det antageligvis var
VSD'en som ga de fgrste symptomer eller funn. Vi talte ogsd alle pasienter som hadde ¥3SD i
tillegg til andre komplekse hjertefeil. Vi fant 53 stike. Hos alle pasienter med V3D, hadde 39
stykker andre misdannelser eller sykdom, og 16 stykker var premature med fgdselsvekt <

25G0 gram.

Diasnosetidspunkt og diagnostisk niva

Mar det gjelder hvor gamle barna var pd diagnosetidspunktet, fant vi at gjennomsnittet var 49
dager. Den mediane alder var 3 dager noe som kanskje sier mer enn gjennomsnittsalderen.

e fleste ble diagnostisert ganske tidlig, men det er noen som trekker gjennomsaittet opp.



Den maksimale alder for diagnose var 26 mnd, mens noen barn ble diagnostisert allerede ved
fgdselsen eller intrauterint. Hos 13 av pasientene var det usikkert nr diagnosen ble stilt.

Av alle med V5D (ikke bare de med isolert VSD) fikk 108 bekreftet diagnosen ved hjelp av
Ekkokardiografi, mens 9 stk ble diagnostisert ved hjelp av hjertekateterisering. Hos en pasient

sto det ingenting om det diagnostiske nivé, og denne ble derfor registrert som usikker.

Behandling

V1 har sett pd behandlingen av alie VSD, uavhengig av om dette var en isolert hjertefeil, eiler
som ledd i en mer kompleks hjertefeil. Dette fordi det ofte var vanskelig 4 se utifra journalene
hvilken type hjertefeil en eventuell behandling var rettet mot.

tMange V5D kan lukke seg spontant. Hos 26 stykker ble det ngdvendig med kirurgisk lukking,
36 stykker fikk medikamentell behandling, enten alene efler i kombinasjon med kirurgi. 78

stykker fikk ikke behandling for sin VSD.

Uocrasionstidsounkt med resuliat oy eventuelle komnlikasioner

De som ble operert var i gjennomsnittet 6 mnd pé operasjonstidspunktet. Den mediane alder
var 6,7 mnd. Moen pasienter var over fret ved operasjonen. Den eldste var 27 mnd, mens den
yngste var bare 7 dager.

Resultatet etter behandlingen viser at 9 stykker ble registrert som friske, 12 fikk reduserte
plager, 1 var som fgr, 9 fikk komplikasjoner, mens 5 pasienter dgde. Det var registrert at 15
pasienter hadde spontan Jukking. Dette tallet er antakelig hgyere i og med at hele 78 stykker
{av de totalt 118 med V5D) ikke fikk behandling for sin VSD.

Av komplikasjoner var det registrert post operativ asysioli, E coli sepsis, pneumothorax,

abscess og aryimier. Man hadde ogsé tiifeller av pleuravaeske. Det ble regisrert ett tilfelle av



post operativ pericardsammenvoksninger som ga emboli til hjernen, med cerebral 1schemi og

ded som fglge. Ett barn dgde pa grunn av blgdning fra en avrevet tvetrvene.

PDA

Andeler

Vifant 15 pasienter som hadde medfedt PDA. Dette etter at de premature med fysiologisk
PDA ble ekskludert. Vi fikk da 6,2 % med PDA. | fglge litteraturen er andelen PDA blant
hjertefeilene 7 %. Vi har ogsa sett pa hvor mange pasienter som hadde PDA totalt, enten
isolert eller som en naturlig del av annen kompleks hjertefeil. Vi fant 39 slike. Hos 19 av alle
med PDA fant vi andre misdannelser etler sykdom, og 8 stykker var premature med
fdselsvekt < 2500 gram. Disse var ngdvendig 4 ta med, fordi de hadde andre alvorlige

hjertefeil 1 tillegg og vi fant det unaturlig 4 ekskludere dem.

Alder ved diagnose, og diagnostisk niva

Den giennomsniltiige alderen ved diagnose var pi 3.5 mnd, mens den medisne alder bare var
5 dager. T dette tilfeller har vi ogsa noen fa som trekker opp giennomsnittsalderen. Den eldste
var hele 5 4r, mens den yngste ble diagnestisert ved 3 dagers kontroll. Hos 12 pasienier sto det
ikke noe om nar barnet fikk den endelige diagnose.

Av alle som fikk bekreftet PDA (ikke bare de med isolert PDA), fikk 50 barn bekreftet sin
diagnose ved hjelp av Ekkokardiografi. P4 9 av barua var det ngdvendig med

hjertekateterisering, gjerne pa bakgrunn av andre kompliserende forhold.
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Behandling

Vihar sett pa behandlingen av alle PDA, uavhengig av om dette var en isolert hjertefeil, elier
som ledd i en mer kompleks. Hos 19 av barna ble det sett pi som ungdvendig med behandling
fordi PDA’en hadde liten klinisk betydning. Man maite lukke PDA’en ved hjelp av kirurgi pa

28 stykker. 31 pasienter ble behandlet medikamentelt.

Cperasjonstidspunkt med resultat og eveniuelle komplikasjoner

Ved operasjonen for PDA var gjennomsnittsalderen ! ar, mens den mediane alder var 3 mnd.
Ogs her er det noen som trekker opp gjennomsnittet. Den eldste pasienten var 8 41 pa
operasjonstidspunktet, mens den yngste ble operert 1 dag gammel.

Det ble regisitert at 8 pasienter opplevde spontan lukking. 13 ble regisrtert friske, 16 fiki
reduserte plager, 3 av barna var som fgr, 2 fikk komplikasjoner, mens 4 barn dade.

De komplikasjoner som er registrert var postoperativ sdrinfeksjon med staphylokokker.

ASD

Andeler

Vi fant 26 barn med ASD. Dette gir en andel pd 10,7 %, alisé ilke sa mye hgyere enn
littersere tall som viser 8 %.

Vi talte ogsé opp alle som hadde ASD som fedd i en mer kompleks hjertefeil. Vi fant 60 slike.
Hos 39 av alle med ASD (ikke bare isolerte) var det registrert andre misdannelser eller

sykdom, og 11 hadde fpdselsvekt < 2500 gram.
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Diagnosetidspunkt og diagnostisk niva

Den giennomsnittlig alderen ved bekreftet diagnose var 6mnd, mens medianen var bare 3
dager. Det eldste barnet fikk diagnosen ASD da det var 7.5 ar, mens det yngste fikk sin
diagnose intrautering. Hos 12 barn var man usikker vedrorende diagnosetidspunktet.

Av alle med ASD bie ekkokardiografi utfprt pd 72 stykker, mens 7 ble hjertekateterisert. 2
barn ble det gjort MR-undersgkelse pé, og pA 2 barn er diagnostisk niva usikkert fordi det ikke

er nevnt 1 journalen.

Behandling

V] har sett pa behandlingen av alle ASD, uavhengig av om dette var en isolert hjertefeil, eller
som ledd 1 en mer kompleks. 20 av barna fikk ingen behandling for sin ASD. Det ble utfgt
kirurgisk lulkking pé 24 stykker, mens 34 ble behandlet medikamentelt. 19 journaler stér det

ingenting om behandiingen.
) for) L)

Operasionstidspunkt med resuliat og eventuelle komplikasjoner

Barna som ble operert var i gjennomsniit 7 mnd pé operasjonstidspunktet. Den mediane alder
var 2 mnd, ett barn var 4,3 ar og ett var bare 2 dager ved operasjonen.

Mar det gielder resultater er det regisitert at 4 barn ble regnet som friske, 14 fikk reduserte
plager, 4 opplevde komplikasjoner og 6 bain dgde.

Av komplikasjoner var det registrert post operativ asystoli, E coli sepsis, pneumothorax, og
abscess i shr. Man hadde ett tilfelle av pleuravaeske, ett med puimonal hypertensjon og
pulmonal insuffisiens. Her er ogsa det ene tilfellei med post operativ
pericardsammenvoksninger som ga emboli til hjernen, med cerebral ischemi og dgd, ogsa

registrert {samme barn som ble registrert pd ¥5D).



AVYSD

Andeler

¥ifant 17 pasienter med diagnostisert AVSD. Dette gir en insidens pa 7,0 %, litt hi@yere enn
litterzere tall som viser 4 %.

Vi har ogsa talt opp alle som hadde AVSD i tillegg til andre hjertefeil. Vi fant 4 slike. Alle

hadde andre misdannelser eller sykdom, 10 hadde Downs. 4 hadde fadselsvekt < 2500 gram.

Diagnosetidspunkt oe diagnostisk niva

Alle barna med AVED ble diagnostisert tidlig. Den gjennomsnittlige alder ved diagnose var 2
dager, median alder 3 dager, den "eldste” var 4 dager, mens den yngste var diagnostisert
intrautering. Man var usikker vedrgrende diagnosetidspunkt hos 3 stk.

Av alle barn vi fant som hadde AYSD, fikk 18 bawm sin diagnose bekreftet ved hjelp av

ekkokardiografi, mens 3 ble hjertekateterisert.

Eehandling
V1 hat sett pA behandlingen av alle AVSD, navhengig av om dette var en isolert hjertefeil,
eller del av en mer kompleks. Alle barna fikk medikamentell behandling, mens det bie behov

for kirurgi pa 16 stk.

Operasionstidspunkt med resultat og eventuslle komplikasioner

Baina var gjennomsnittlig 4 mnd ved operasjon. Den mediane alder var 3 mad. Eit barn ble
operert ved 13 mnd-alder, mens det yngste bare var 4 dager ph operasjonstidspunktet.
Resultatene som ble registrert var at 4 ble regnet som friske, 4 fikk reduserte plager, 2 var som

fgr, 5 opplevde komplikasjoner og 6 dgde.
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De komplikasjoner som ble registrert var: postoperativ pneumothorax og abscess i sér,
mitrallekkasje, puimonal hypertensjon, rytmeforstyrrelser, og AV-blokk. Et barn dgde pé
grunm av blgdning fra overrevet tverrvene, mens ett annet bamn dgde under innledning av

narkose. Sistnevnte bamn er egentlig tilhgrende 1 gruppen med univentrikulare hjerter.

CoA

Andeler

Vi fant 8 pasienter med Coarctatio Aortae. Dette gir en insidens pd 3.3 %. De litterzere tall
viser at CoA utgjgr 6 % av medfpdte hjertefeil.

Alle pasientene hadde andre hjertelidelser 1 tillegg, men CoA ble regnet som hovedlidelsen.
Dette demonstrerer lkelevel det typiske, nemlig at man bare finner de med CoA + noe annet.
Zene, isolerte CoA finner man senere,

3 stykker hadde andre misdannelser elier sykdom, og 1 hadde fgdselsvekt < 2500 gram.

Diagnosetidspunkt og diagnostisk nivd

Den gjennomsnittlige alder ved diagnose var 5 mnd, mens median alder var 2 mad. Det eldste
barnet var 7 mnd ved diagnose, mens det yngste fikk diagnosen ved {gdselen 0 dager
gammelt.

5 barn fikk diagnosen bekreftet ved hjelp av ekkokardiografi, mens 3 barn fikk utfart

hjertekateterisering.

Behandling

Alle barna filkk atfgrt kirargisk behandling, og 6 av barna fikk medikamentell behandling 1

tillegg.
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Operasjonstidspunkt med resuliat og eventuelle komnlikasioner

Den gjennomsnittlige alder ved operasjon var 5 mnd, mens medianen var 4.3 mnd. En pasient
som ble operert ved 7 mnd trekker opp gjennomsnittet. Hele 6/8 pasienter ble operert innen 1
mud. Det yngste barnet var bare 7 dager da det ble operert.

Resultater etter behandling var at 1 bamn ble regnet som friskt, 5 fikk reduserte plager, 2
opplevde komplikasjoner og 2 barn dgde.

De komplikasjoner som er beskrevet er postoperativ sérinfeksjon med staphylococeer.

Pulmonal Stenose

Andeler

/1 fant 22 barn med Pulmonal stenose. Dette gir en insidens pa 9,1 %, ikke si mye over de
litteraere tail som viser 7 %.

6 av barna hadde andre misdannelser eller sykdom, og 5 hadde fadselsveki < 2500 gram.

Diagnosetidspunkt os diagnostisk niva

Den gjennomsniitlige alder ved diagnose var 2.5 mnd, mens den mediane alder bare var 19
dager. Vi fant et tilfelle som fikk diagnosen verifisert ved 26 mnd alder, dette trekker opp
giennomsnittet. Det yngste barnet fikk diagnosen ved fgdselen. T en journal fant vi ingen
opplysninger vedrgrende diagnosetidspunkt.

4 bamn ble hjertekateterisert, mens resten fikk sin diagnose bekreftet ved help av

eklokardiografi alene,

Behandling



8 barn ble behandlet ved hjelp av kirugi, 6 fikk medikamenter enten alene eller 1 illegg til

kirurgi. 8 fikk ingen behandling.

Operasionstidspunkt med resultat og eventuelle komplikasjoner

Dren gjennomsnittlige alder for operasjon var 8 mnd, mens den mediane alder var noe hgyere
med 11 mnd. Det eldste barnet ble operert da det var 14 mnd, mens det yngste var 2 dager pa
operasjonstidspunktet.

Resultatene etter behandling var at T barn ble registrert som frisk, 5 fikk reduserte plager, og
hos de resterende er ikke resultatene registrert.

Det var heller ikke registrert noen komplikasjoner i disse journalene.

Aoriasienose
Andeler
i fant 10 pasienter med Aocrlastenose. Dette gir en insidens pd 4,1 %. Litterzre tall viser 5

%. 3 av disse hadde andre misdannelser eller sykdom, og 1 hadde fgdselsvekt < 2500 gram.

Diasnosetidspunkt og diagnostisk niva

Barma var giennomsnittlig 5,2 mnd ved dlagnose, men den mediane alder var bare Z uker. Den
haveste registrerte alder ved diagnose var 4 r, mens laveste registrerte alder var 1 dag.
9 av 10 barn fikk diagnosen bekreftet ved hielp av ckkokardiografi, mens 1 ble

hiertekateterisert.

Behandling
6 barn ble ikke tilbudt behandling. 5 ble behandlet medikamentelt, mens 3 ble behandiet ved

kirurgl.
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Operasjonstidspunkt med resultat og eventuelle komplikasioner

Den gjennomsnittlige alder for operasjon var 2,3 mnd. Median alder var 3 mnd. Det eldste
barnet var 6 mnd pé operasjonstidspunkiet, mens det yngste var 3 uker.
Behandlingsresultater var at 1 ble regnet som frisk, 2 fikk reduserte plager, mens man var

usikker hos 8 barn. Ingen fikk registrert komplikasjoner eller dgd.

=

wallots Tetrade

¥

Apdeler

et var registrert totalt 10 pasienter med Fallots Tetrade. Dette gir en insidens pa 4,1 %.
iittereere tall viser 6 % . 3 av disse hadde andre misdannelser eller sykdom, 3 hadde andre
hjerterelaterie misdannelser, men hvor Fallots Tetrade ble regnet som hoveddiagnosen. Ingen

hadde fpdselsvekt < 2500 gram.
f)

Disgnosetidspunkt oo diasnostisk niva

Barna var i gjennomsnitt 2,2 mnd ved diagnose. Den mediane alder var 2 dager, maksimal
alder T 4r, og de yngste ble diagnostisert ved fadselen.
7 av barna fikk diagnosen ved hjelp av ekkokardiografi, 2 fikk hjertekateterisering, mens man

er usikker pi diagnostisk nivd hos en pasient (ikke dokumentert i journalen).

Behandling

& av 10 barn fikk kirurgisk behandling. 5 ble tilbudt medikamenter enten alene, eller i tillegg

til kirurgi. 1 barn fikk ingen behandling.



Onerasionstidsounkt med resultat og eventuelle komplikasjoner.

Barna var i gjennomsnittet 10,5 mnd ved forste operasjon. Dette er noksa likt den mediane
alder som var 10.3 mnd. Det eldste barnet var 1 ir og 11 mnd ved operasjonen, mens det
yngste var 7 dager.

De kortsiktige behandlingsresultatene ser ut til & veere at 3 ble registrert som friske, og 3 fikk
reduserte plager. Ellers var det registrert komplikasjoner under behandling for 2 barn, og 2
dade.

De komplikasjoner som ble registrert var en liten arteriell blgdning fra atriotomi,

Pneumothorax, og hgyresidig pleuravaske.

Transposision

Andeler

Y/ fant 10 pasienter med denne diagnosen. Dette gir en insidens pd 4,1 %. Litterzre tall viser
5 % . 3 av disse hadde andre misdannelser elier sykdom, 8 hadde andre hjerterelaterie

misdannelser, og 1 hadde fgdselsvekt < 2500 gram

Diasnosetidspunkt e diasnostisk niva

Barna var i giennomsnittet 1 dpgn ved diagnosen. Dette er ogsd den mediane alder. Alle barna
ble diagnostisert tidlig. Det eldste var 3 dager ved diagnose, mens tidligste diagnose ble stilt
intrauterint.

4 av barna fikk sin diagnose ved hielp av ekkokardiosrafi, 6 ble hiertekateterisert,
ol ) “

Behandling

Alle pasienter ble tiloudt kirurgt.
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Operasjonstidspunkt med resultat og eventuelle komplikasjoner

Tallene viser at gjennomsnittlig operasjonstidspunkt er 18 dager, mens den mediane alder var
5 dager. Den eldste var 2 mnd ved operasjon, mens det yngste barnet var operert like etter
fadselen.

De kortsiktige behandlingsresultater var at 5 ble regnet som friske, og 5 fikk reduserte plager.
1 dgde.

Det som ble registrert som komplikasjon var post operativ pericardie sammenvoksning som
farte til emboliutvikling, cerebral ischemi og dgd .

1 pasient dgde pga emboli fra en mural trombe i vensire venirikkel.

dypoplastisk Hayre hjerie

Andeler

Vi fant 4 bam med Hypoplastisk hpyre hjerte. Dette ga en insidens pa 1,7 %, noe som
sternmer med litteraturen som viser 2 % . 2 av barna hadde andre misdannelser eller sykdom.

1 barn ver fgdt prematart og hadde en fpdselsvekt under 2500 gram

Diagnosetidspunkt og diagnostisk niva

Da barma fikk diagnosen var de gjennomsnittlig 2 dager. Dette stemmer overens med den
mediane alder som ogsd var 2 dager. Alle barna ble diagnostisert tidlig. Det eldste var 4 dager
v diagnosetidspunktet, mens det yngste bare var I dggn.

2 barn fikk sin diagnose ved ekkokardiografi, mens de andre 2 ble hjertekateterisert.

Behandling
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Alle barna ble behandlet kirurgisk, og alle fikk medikamentell behandling i tillegg.

Operasionstidspunkt med resuliat og eventuelle komplikasjoner

Da barna gikk gjennom fprste operasjon var de gjennomsnittlig 47 dager. Den mediane
operasjonsalder var 1 mnd. Det bamet som var eldst under operasjonen var 4 mnd, mens
yngste barn bare var 2 dager.

De tilsynelatende behandlingsresultater var at 2 fikk reduserte plager, mens de andre 2

opplevde komplikasjoner. 1 dgde.

Hypoplastisk Venstre hjertie

Andeler

i fant 9 barn med hypoplastisk venstre hierte. Dette ga en insidens pa 3,7 %. Litterere tall
viser 3 9. 1 av disse hadde andre misdannelser eiler sykdom, 3 hadde andre hjerterelaterte

misdannelser. Ingen var fedt prematurt.

Diaenosetidspunkt oz diagnostisk nivi

Diagnosetidspunktet spenner seg mellom 2 dager (som var yngste) og 5 mnd som var alderen

iil den som var eldst pa diagnosetidspunktet. Den gjeunomsnittlige alderen var 3 dager, mens

medianen var 4 dager,

Alle barna var diagnostisert ved hijelp av ekkokardiografi.

Behandling
2 pasienter fikk kirurgisk behandling, 1 pasient var inoperabel, og 3 av barna {ikk

raedikamentell behandling.



Operasjonstidspunkt med resultat og eventuelle komplikasjoner

De to barna som ble operert var henholdsvis 7 og 13 dager ved fatste operasjon. Disse to fikk
reduserte plager.
2 pasienter dgde. 1 var inoperabel, hadde trisomi 18 og dgde raskt. Den andre dgde pa grunn

av infeksjon.

Univentrikuleert hjerte

Andeler

Vi fant 3 barn med univentrikuleert bjerte. Dette ga en insidens pd 1,2 % noe som samsvarer
bra med litterzere tall som viser 2 % . 2 av disse hadde andre misdannelser elier sykdom, og

Ingen var premature.

Diagnosetidspunkt oz diagnostisk niva

i2e 3 barna som fikk denne diagnosen var 1 og 2 dager gamle pd diagnosetidspunkier. Det er
registrert at 1 barn fikk diagnosen ved hjelp av ekkokardiografi, og 1 barn ble

hjertekateterisert. Det er usikkert hvordan siste barnet hadde fatt sin diagnose.

Behandling
Alle barn ble tilbudt kirurgi, men ett barn dpde for behandling ble satt i gang (dede under

innledning av narkose)
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Operasienstidspunkt med resultat oo eventuelle komplikasjoner

Barna var 2 eller 4 dager gamle ved fdrste operasjon. De umiddelbare resuitatene var at 1

barn ble redusert plaget, mens 1 dgde for behandlingen fikk startet (som nevnt over). De 2

andre barna er det usikkert hvordan det gikk med, fordi det er d&rlig dokumentest i journalen.

DORY

Vi fant ingen barm med denne diagnosen.

g

Truncus Arteriosus

Y1 fant ingen barn med diagnosen Truncus arteriosus.

Avbratt Aortabue ~-1AA-

Andeler

Y¥i fant 5 barn med Avbrutt acrtabue, dette gir en nsidens pd 2,1 %. 4 av disse hadde andre

misdannelser eller sykdom, alle hadde en eller annen form for mindre hjertefeil 1 tillegg.

ingen ble fadt prematurt.

Diagnosetidspunkt oe diaenostisk niva

Barna var 1 giennomsnitt 5 dager pé diagnosetidspunktet. Den mediane alderen var ogsi 5
dager, Det eldste barnet var 14 mad da diagnosen ble bekretftet, mens det yngste fikk

diagnosen 1 dggn gammelt.

2 barn fikk diagnosen ved hjelp av ekkokardiografi, mens de andre 3 ble hjertekateterisert.
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Sehandling

Alle fikk kirurgisk behandling. 4 barn ble i tillegg behandlet medikamentelt.

Operasjonstidspunkt med resultat og eventuelle kompiikasioner

Den gjennomsnitilige alder ved farste operasjon var 1 mnd, mens den mediane alder var 10
dager. Det eldste barnet fikk diagnosen ved 7 mnd alder, mens det yngste filk diagnosen da
det var 6 dager.

Det vi vet nd vedrgrende behandlingsresultat, var at 1 barn ble registrert som friskt, 3 fikk
reduserte plager, mens 1 barn fikk gkie plager.

Av registrerte komplikasjoner fant man postoperativ asystoli og E.coli sepsis. Ingen dgde.

T ricuspidalatresi
/1 fant ingen barn med denne diagnosen, men etf som hadde annen hjertefeil som bie sett pi

som hoveddiagnose.

Pulmonat afresi

Andeler

¥i fant 3 barn med denne diagnosen, noe som tilsvarer insidensen 1,2 %. Vi har ikke funnet
iall pd insidensen til denne hjertefeil i litteraturen. Alle barna hadde andre misdanneiser eller

sykdom, og alle hadde andre hjerterclaterte misdannelser. Ingen ble fadt prematurt.

Diiagnoseiidspunkt og diagnostisk niva

Barna var 1 gjennommsniit 2 dager pé diagnosetidspunktet. Den mediane alder var 1 dag, Det

barnet hvor det gikk lengst tid fgr diagnose, var likevel bare 4 dager pd diagnosetidspunktet.
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Der diagnosen ble stilt tidligst, var mistanken der allerede intrauterint. Den ble si verifisert
rett etter fgdselen.
3 fikk diagnosen bekreftet ved hjelp av ekkokardiografi, mens 2 ble diagnostisert ved hjelp av

hjertekateterisering.

Behandling

Alle barna fikk kirurgisk behandling, og alle ble behandlet medikamentelt i tillegg.

Operasionstidspunkt med resultat og eventuetle komplikasjoner

Gjennomsniltlig diagnosetidspunkt var 4 mnd, mens median alder var 3 mnd. Det barnet som
var eldst ved diagnosen var 17 mnd, mens det yngste var 2 dager.

RZesultatene hittil viser at 1 barn er friskt, 1 fikk reduserte plager, 1 opplevde komplikasjoner
og 2 dgde, Komplikasjonen var pulmonal insuffisiens. Det ene barnet som dgde, ddde pa
grunn av blgdaing fra overrevet tverrvene, mens dgdsirsaken til det andre barnet er ukjent

(ikke dokumentert).

Andre

Andeler

{ denne gruppen har vi 14 pasienier, noe som tilsvarer 5,8 %. Det er vanskelig 4 sammenligne
dette med litterzre tall, fordi det kan veere ulike diagnoser man plasserer under denne
kategorien.

Eksempler pa hjertefeil vi har plassert 1 denne kategorien er: AV-blokk pga maternell sykdom
(sipgren). Inkomplett grenblokk. Dilatert cardiomyopati. Miiralsplitt. Congenitt stenose av
Vena Cava. Endocardial fibroelastose. Pulmonal hypertensjon. Bicuspid aortaklaff, MAPCAs,

Situs inversus av thoracal organer. Dexirocardi, og dilatasjon av hgyre atrivm.
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Vi har ikke regisrtert diagnosetidspunkt, diagnostisk niva, behandling, eventuelt
operasjonstidspunkt, og resultater for denne gruppen. Dette fordi disse opplysningene er
registrert for de fleste barna likevel, siden mange hadde andre hjertelidelser, men ogsa fordi
det ikke er like interessant 4 se pa disse opplysningene i forhold til en stgrre

oppsamlingsgruppe som dette.

Var det endringer innenfor diagnostikk og behandiing av barn med medfedt b jertefeil §
forhold tif tallene fra 19967

Vi fant ut at det var vanskelig 4 gi et klart svar p4 dette. En av grunnene til dette var at mange
barn hadde forskjellige hiertefeil, og det var vanskelig 4 tolke ut fra journalen i ettertid
hvilken behandling de hadde Fact for hver spesifikke hjertefeil. I tillegg var det ingen
standarisert mate 4 beskrive behandiingsresultater i journalene, noe som resulterte i at vi méatte
gi egne, subjektive tolkninger.

Pet var vanskelig 4 sammenligne vare resultater med oppgaven fra 1996, Dette var fordi vi
hadde samlet inn forskjellig daia, og i tillegg bearbeidet innsamlet materiale pd forskjellig
méte, De hadde i sin studie ikke beskrevet diagnostisk niva slik som oss, mens vi 1 vir studie

ixke hadde beskrevet hvilken behandling hvert enkelt barn hadde fait.
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Diskusion

Vi gnsket 4 studere barn med medfadte hjertefeil for & se pa insidens, diagnostisk fordeling og
hvilke behandlingsmuligheter man har ved ulike defekter. Vi har veert spesielt interessert i
diagnostisk niva, og behandling, s®rlig den kirurgiske behandlingen, og har derfor tatt med
mye teoretisk informasjon her. Dette er delvis pd grunn av stor egeninteresse, men ogsa fordi
vi gnsket & finne ut hvordan utviklingen har veert pa dette feltet siden forrige oppgave ble
skrevet 1 1996. 1 ettertid viser det seg at det er vanskelig & sammenligne vir oppgave med den
som ble skrevet i 1996, fordi den studien ikke hadde vinklet oppgaven mot kirurgisk
behandling p4 samme mate som oss. Vi valgte likevel a ta dette med i var oppgave, fordi dette
kanskje kan vere interessant & se pa ved en senere anledning.

Vi kan kritisere var arbeidsmetede med tanke pd at vi hadde samiet inn forskjellig data, og
behandlet innsamlet informasjon pa forskjellig mate. Hadde vi lest oppgaven {ra "96 pa
forhénd, ville dette antageligvis blitt et mindre problem. Man kunne da kanskje f3tt et svar pd
om det har vert endringer innenfor diagnostikk og behandling i perioden. Vi valgte likevel 4
ikke lese gjennom denne oppgaven fpr vi startet med vir, fordi vi gnsket 4 std mer fritt med
hensyn til arbeidsmetode og tolkninger.

Vi fant 12 bam som ble ekskludert fordi de ikke hadde hjertefe] likevel. Dette betyr at
diagnoselistene for regionen stemmer ganske godt med virkeligheten. Man kan lure pé hva
som er skjedd pé dette omradet, siden oppgaven som ble skrevet i 1996 hadde helt andre tall.
De fant 66 barn uten hjertefeil 1 sin diagnoseliste, og mente derfor at diagnoselisten for
regionen ga et uriktig bilde over insidensen (1).

Mange opplysninger var darlig dokumentest 1 journalene. Dette gjaldt spesielt grad av
symptomer, og resultatet av behandlingen. Det stér ofte bare at operasjonen ser ut til 4 ha veert

vellykket, lite om man snser barnet som friskt, redusest plaget, som for, gkie plager, og om
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det oppsto komplikasjoner eller dgd. Det ble derfor var jobb 4 sette pasientene 1 hver sin
gruppe, og resultatene er derfor subjektive tall.
Visynes informasjonen vedrgrende alder ved diagnose, diagnostisk niva og detaljer omkring
den medikamentelle behandling ofte var sparsom. Medikamentene var ofte bare nevnt som en
bisetning i journalnotater, mens den kirurgiske behandling alltid var godt dokumentert. Dette
gjaldt béide pasienter som ble behandlet ved UNN og spesielt der de var behandlet pa
Rikshospitalet.

elt basale fakta som gestasjonsalder og fpdselsvekt manglet 1 60 journaler. P3 grunnfag av
dette vil vére insidenser av premature og dysmature blant de med hjertefeil ikke stemme.
Yisynes at en systematisk registrering av kromosomfeil kunne vart ngdvendig og interessant,
siden litteraturen viser sé sterke assosiasjoner mellom kromosomfeil som for eksempel Downs
og hjertesykdom, Vir arbeidsmetode var lite standarisett for disse funn, og vi kunne derfor
ikke fa frem generelle resultater 1 ettertid. Imidiertid har vi registrert antallet Downs-pasienier
bandt de barna som hadde AVED. Vi fant at 0 av de 17 pasientene med AVSD i tillegg
andde Downs. Dette tilsvarer 58,8%. Litteraturen viser at ca 25% av pasientene med AV3D
nar Downs 1 titlegg (1). Det at vi har sdpass hoyt tall kan kemme av flere ting. Enten kan vi ha
vaert usikker, eller det har vart usikkert i journalene hvorvidt pasienten hadde AVSD, eller en
ASD med samtidig VSD. 1tllegg var vért materiale lite, og da skal det {4 ekstra tilfelier til for
& gi en stor innvirkning pa prosentandelen. Assosiasjonen meliom Downs og hjertefeil er egéé
godt kjent, noe somn gjgr at man kanskjer leter spesielt etter denne hjertefeilen blant barna med
denne kromosomfeilen.
Det var vanskelig 4 si noe om det diagnostiske nivé i forhold 11l enkeltdiagnosene. Detie fordi
mange pasienter gjerne har flere hjertefeil, Det var da umulig 4 finne ut av journalene hvilken

konkret hjertefeil som gjorde ai barnet i tillegg mitte hiertekateteriseres.



Y1 fikk lavere andel pasienter med CoA enn litteraturen beskriver. Vi tror dette henger

sammen med at CoA er en diagnose man ofte kan oppdage senere 1 livet.

Konklusijon

V1 har gatt gjennom en Gérsperiode fra 1.1.1996 4l 31.12.2004 for & se pd antall barn med
medfgdte hjertefeil i Troms og Finnmark. Vi fant 249 barn som tilfredstilte vare
inklusjonskriterier og som ble tatt med i studien. Dette ga en insidens pa 0,8% noe som er
noksa likt bade litteratur 1 fagbgker, og en liknende oppgave skrevet i 1996.
Diagnosefordelingen i vart materiale var ogsi tilsvarende likt litteraturen.

Vi gnsket & finne ut om det har vaert endringer 1 forhold til diagnostikk og behandling av
medfpdte hjertefeil siden 1996, men fant ut at det var vanskelig 4 gi noe klart svar pa detie pa

grunn av ulik innsamling og behandling av data.



Tabeller og skiema

Venurikkelseptumdefekt 31 %
Aurieseptumdefekt & %
Ductus arterisus persistens 7 %
Pulmonalstenose 7 %
Coarctatio aortae 6 %
Fallots Tetrade 6 %
Aottastenose 5 %
Transposisjon 5%
Atrioventrikulzrseptumdefekt 4 %
Hypoplastisk venstre hjerte 3%
Hypoplastisk hgyre hjerte 2 %
Cor univentriculare 2 %
Tricuspidalatresi 1%
Totalt abpormt mundende lungevener 1%
Double outlet right ventricle %
Dyrige 11 %

Tabeli | . Hyppighetsfordeling av medfgdte hjertesykdommer (2).

YVire tall Tall fra Litteranur Tall fra oppgave "96
V5D 347 31 344
ASD 10,7 3 6,5
FDA 6,2 7 6,9
AVSED 7 4
CoA 3,3 6 1,5
PS 9,1 7 7.6
AS 4.1 5 3.4
TOF 4,1 6 3.8
TGA 4,1 5 3.4
Hypoplastisk hg 1.7 Z
Hypopiastisk ve 3.7 3
Cor uni i,2 2
DORV Ingen 1
Tru Ingen
IAA 2,1
TA ingen i
PA 1,2
Andre 5.8 i1 32,1

Tabell 2. Diagnosefordeling: Vit materiale sammentignet med tall fra Litteraturen (2) og oppgave skrevet i 1956

(.
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Figur 1: Avkryssingsskjema

Personalia
Fodested
Kjpon jente gutt
Alder ved diagnose
Diagnose VSD muskular membrangs
stor Jiten
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AVSD
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med pulm insuff
AS med aorta insuff
uten aotta insuff
CoA preductal postductal
TGA
PDA
FAL
IAA
DOR
TRU
PA
TA
M
HYPOPLAS] hpyre venstre
ANDRE
Symptomer cyanose dyspnoe
Ja Pei mathyst vekststagnasion
Grad av symptomer alvorlig iett
moderat mgen
Aundre misdannelser eller sykdom Ja, hiva slags:
Pet
Prematuritet Gestasjonsalder:
Fgdselsvekt:
Diagnostisk metode Auskultasjon Bkko cor
EXG Rtg. Thorax
Hjerte kateterisering MR
Behandling medikamentell, hva slags:
kirurgisk, hvilken:
Hvor operert:
Alder ved operasjonen(e):
ingen behandling
Resuliat av behandling Frisk Zikte plager
reduserte plager  Komplikasjoner
som fer Diad. Alder ved dad:
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Figur 2. Skjema for hver enkelt diagnose
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Behandling Ki’furgif
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