Nationellt register for medfodda
hjartsjukdomar

SWEDCON

Arsrapport 2010

SWEDCON/Barn
SWEDCON/GUCH
SWEDCON/Kongenital hjartkirurgi

Registeransvarig
ULF THILEN

Ansvariga for delregister

Gudrun Bjorkhem (Barn)

UIf Thilén (GUCH)

Mats Synnergren (Kongenital hjartkirurgi)

Sedan februari 2009 ar det tidigare GUCH-registret en del av det nyskapade nationella
registret for medfodd hjartsjukdom — SWEDCON.

SWEDCON (SWEDish registry of CONgenital heart disease) avser att tdcka kongenital
hjartsjukdom i alla aldrar inklusive kirurgisk behandling.



SWEDCON Avrsrapport 2010

Deltagande centra (GUCH)

Akademiska Sjukhuset, Uppsala

Karolinska Sjukhuset, Stockholm

Norrlands Universitetssjukhus, Umea

Skanes Universitetssjukhus, Lund/Malmo
Universitetssjukhuset, Linkoping

Universitetssjukhuset, Orebro

Ostra Sjukhuset/Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Goteborg

och de kardiologiska verksamheterna i Falun och Vaxj6

Deltagande centra (Barn)

Barnhjartcentrum, Drottning Silvias Barnsjukhus, Goéteborg
Barnhjartcentrum, Universitetssjukhuset i Lund
Barnkardiologen, Stockholm-Uppsala

Barn- och ungdomskliniken, Norrlands universitetssjukhus

och de barnkardiologiska enheterna i Eskilstuna, Falun, Halmstad, Helsingborg,
Jonkodping, Kalmar, Karlskrona, Kungsbacka, Linképing, Malmd, Motala,
Norrkoping, Sundsvall, Trollhattan, Varberg, Visby, Vastervik, Vasteras, Vaxjo,
Orebro och Ostersund. Dessutom har ytterligare fem enheter pabérjat inmatning.

Deltagande centra (Kongenital Hjartkirurgi)

Barnhjartcentrum, Drottning Silvias Barnsjukhus, Goteborg
Barnhjartcentrum, Universitetssjukhuset i Lund

KORRESPONDENS TILL:

UIf Thilén

Hjéartmottagningen

Kliniken for hjartsvikt och klaffsjukdom
Divisionen for Hjarna, Hjarta, Lungor och Kérl
Skanes Universitetssjukhus/Lund

221 85 LUND

UIf.Thilen@skane.se



mailto:Ulf.Thilen@skane.se

SWEDCON Arsrapport 2010

TIDIGARE PUBLIKATIONER (GUCH)

Arsrapport 1999 (svenska)
Arsrapport 2000 (engelska)
Arsrapport 2001 (engelska)
Arsrapport 2002 (engelska)
Arsrapport 2003 (engelska)
Arsrapport 2004 (svenska)
Arsrapport 2005 (svenska)
Arsrapport 2006 (svenska)
Arsrapport 2007 (engelska)

TIDIGARE PUBLIKATIONER (SWEDCON)

Arsrapport 2009 (svenska)

INFORMATION om SWEDCON och lankar:
WWW.UCK.uu.se/swedcon

www.guch.nu



http://www.ucr.uu.se/swedcon
http://www.guch.nu/

SWEDCON Arsrapport 2010

Forkortning Betydelse

ASD Atrial septal defect - Formaksseptumdefekt

AVSD Atrio-ventricular septal defect - Defekt mellan bade formak och kammare
Coa Coarctation

DISABKIDS Instrument for matning av livskvalitet hos barn med kronisk sjukdom

ECC Extracorporeal circulation - "Hjart-lung maskin"

ECMO Extracorporeal membrane oxygenation

GUCH Grown Up Congenital Heart Disease

NYHA New York Heart Association funktionsklass

PDA Persistent ductus arteriosus - Ductus, forbindelse mellan aorta och pulmonalis

SWEDCON Swedish Registry of Congenital Heart Disease - Nationellt register for
medfddda hjartsjukdomar

TGA Transposition av de stora artarerna
UCR Uppsala Clinical Research Center
VSD Ventricular septal defect - Kammarseptumdefekt
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BAKGRUND OCH SYFTE

Knappt en procent av alla levande fodda barn har nagon form av
hjartmissbildning (750-1000/ar i Sverige). Svarighetsgraden varierar och d&ven om en
betydande del ar lindriga kommer forr eller senare nagon form av behandling att kravas hos
en majoritet av patienterna. Variationsbredden inom féltet medfodda hjartfel, det galler bade
barn och vuxna, ar mycket stor p.g.a. att sd manga olika typer av hjartfel finns och for att de
kirurgiska och medicinska behandlingsmetoderna mer eller mindre kontinuerligt forandras.
Vid komplicerade hjartfel finns inte sdllan andra associerade organsjukdomar eller syndrom,
vilka kréver speciell omsorg och samarbete 6ver specialistgranserna.

De flesta patienterna med medfott hjartfel opereras under barndomen. For
huvudparten ar operationen inte i strikt bemarkelse botande utan korrigerande, detta &r sarskilt
patagligt for patienterna med komplext hjartfel. Dessa patienter behover fortsatt
hogspecialiserad kontroll/utredning och kraver ofta saval medicinska som kirurgiska
behandlingar senare i livet.

Som ett alternativ till kirurgisk behandling har under senare ar kateterburen
behandling utvecklats for ett flertal tillstdnd. Minskad postoperativ smarta och franvaro av
langa postoperativa konvalescenstider &r uppenbara fordelar men, som med all ny behandling,
maste kort- och langsiktiga resultat samt komplikationer noggrant kartlaggas.

Antalet vuxna med medfott hjartfel (GUCH = Grown-Up Congenital Heart
disease) okar kontinuerligt som en féljd av de mycket goda behandlingsresultaten inom
barnkardiologi och barnhjartkirurgi. | Sverige uppskattas idag antalet vuxna med medfodd
hjartsjukdom till 25-30 000 och antalet vuxna med medfétt hjartfel har redan kommit att
Overstiga antalet barn med motsvarande problem. Barn med komplicerade hjartmiss-
bildningar, av vilka man tidigare avled av under barnaaren, nar nu vuxen alder och vi moter
patientkategorier som tidigare inte har funnits. Kunskap och erfarenhet av hur deras
hjartsjukdom ter sig i vuxen alder ar av naturliga skal begransad.

Hjartsjukdom hos unga vuxna paverkar ocksa sociala faktorer, t.ex. yrkesval,
familjebildning och fritidsaktiviteter. En viktig fraga for manga kvinnor med medfott hjartfel
ar om de kan foda barn. Fér de med komplicerat hjartfel ar erfarenheten pa den punkten
knapphéndig eftersom det ror sig om patientgrupper som tidigare inte har existerat. Fragor om
arftlighetsgang ar vanliga och berdér méan lika mycket som kvinnor.

Aven patienter med sa kallat enklare hjértfel behover ingdende information och
bedémning av specialist. Det ar darfor onskvart att alla patienter med hjartfel som nar vuxen
alder och inte har botats/friskforklarats som barn far mojlighet att nadgon gang tréffa en
GUCH- specialist.

Det nationella registret for medfédda hjartsjukdomar — SWEDCON — som
startade i februari 2009 gor det mojligt att folja patienterna genom hela livet och sammanféra
kunskap fran barnkardiologin, GUCH-verksamheten och den kongenitala hjartkirurgin.
Registret ar uppbyggt av tre delar, barnkardiologi, GUCH och kongenital hjartkirurgi vilka
har en gemensam bas omfattande persondata, diagnoser och de operationer samt
kateterinterventioner som har forekommit. Darutdver finns olika och specifikt utformade
inmatningssidor beroende pa respektive delregisters behov och sérart.
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Registrets syfte kan summeras i nedanstaende punkter:

e Att genom kvalitetssakring forbattra varden av barn och vuxna med medfott hjartfel

o Att kvalitetssékra den kirurgiska och interventionella behandlingen av medfédda
hjartfel

e Att skapa forutsattningar for framtagande av nationella riktlinjer for
omhéndertagande/behandling

e Attidentifiera och beskriva riskgrupper avseende framtida komplikationer

e Att ge feed-back till barnkardiologi och barnhjartkirurgi genom langsiktig uppféljning

e Att skapa underlag for forskning pa saval nationell som internationell niva

e Att tjana som informationskalla vid diskussion om existentiella fragor i det enskilda
fallet

TACKNINGSGRAD

For att en patient ska inkluderas i SWEDCON/Barn kravs:

e Omhéandertagen/beddmnd minst en gang vid nagon av landets barnkardiologiska
enheter som medverkar i registret
o Alder<18ar

Barndelen av SWEDCON stravar efter spridning till s& manga Barnhjartenheter som mojligt
for att fa en heltackande bild av barnhjértsjukvarden i landet. Nagra enheter registrerar alla
patienter som undersoks vid enheten, alltsa aven patienter med “oskyldiga” blasljud medan
andra enheter enbart registrerar patienter med klar strukturell hjartsjukdom. Detta kommer att
innebdra att registret ger en god tackning betraffande patienter med hjartsjukdom men
kommer dessutom medfora att vi far vardefull information om en stor grupp av patienter som
undersoks pa barnkardiologiska enheter, men som initialt bedoms som hjartfriska.

Registret befinner sig fortfarande i en uppbyggnads/inlarningsfas och inmatningsfrekvensen
okar darfor successivt pa de deltagande enheterna samtidigt som antalet enheter 6kar. Antalet
barnkardiologiska enheter som for narvarande regelbundet registrerar i SWEDCON é&r 26,
medan ytterligare fem enheter har paborjat registrering. Totalt skulle ca 35 enheter kunna vara
aktuella for inmatning i Sverige.

For att patient skall kunna inkluderas i SWEDCON/GUCH kravs:

e Omhandertagen/bedémd vid GUCH verksamhet (= i registret deltagande centra).
o Medfttt hjartfel
e Alder>16ar

Ursprungligen begrénsades inmatningen till de 7 GUCH centra som finns vid
landets universitetssjukhus. Arbetet att inkludera lagre vardnivaer pagar och nagra
verksamheter vid lanssjukhus har nu anslutit sig. Ambitionen &r att ha samma goda tackning
som barnkardiologin. Hitintills har patienter med enkelt hjartfel, som ej behdver
specialistvard, inte kommit med i GUCH delen av registret eftersom de inte har aktualiserats
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vid nagon specialenhet. Nar en sadan patient drabbas av en komplikation blir
specialistverksamheten ofta engagerad och da sker registrering. De registeransvariga ar
medvetna om denna selektionsmekanism och att registerdata kan komma att framstélla
verkligheten dystrare &n den egentligen ar for enkla hjartfel. Hos de med mycket komplicerat
hjartfel sker som regel en strukturerad éverforing fran barnkardiologin till GUCH
verksamheterna och for dessa diagnosgrupper kommer registrets tdckning vara mycket god.
Detsamma géller patienter med medftt hjartfel som i vuxen alder skall genomga férnyad
hjartkirurgi eller kateterburen behandling eftersom det helt kanaliseras via GUCH
verksamheterna. | och med att SWEDCON skapats kommer i framtiden alla patienter som
varit aktuella inom barnkardiologin automatiskt bli tillgdngliga i GUCH delen och
uppfoljningen kommer att bli sakrare. Man kommer ocksa att kunna fa en mer heltackande
bild av langtidsforloppet och utfallet av given vard hos patienter med saval enkla som
komplicerade medfddda hjartfel.

For att en patient ska inkluderas i SWEDCON/Kongenital hjartkirurgi kravs:

e Att patienten genomgar kirurgi for medfodd hjartsjukdom vid ett av de tva centra som
bedriver kongenital hjértkirurgi i Sverige
e Allaaldrar ar inkluderade

De tva centra som bedriver hjartkirurgi avser att genomfora fullstandiga registreringar for alla
operationer gjorda efter 2009-01-01. Kompletta data kommer efterhand att finnas fran detta
datum. Data aven fran tidigare ar kan komma att matas in. Redan nu finns operationer som
utforts tidigare registrerade for de individuella patienterna. Har raknar vi med att efter hand fa
en fullstandig tackning av alla som genomgatt kongenital hjartkirurgi i Sverige efter registrets
startdatum.

SVENSKA HJART-KARLREGISTREN

Det nationella registret for medfodd hjartsjukdom — SWEDCON — ingar i
Svenska Hjartkarlregistren som &r en paraplyorganisation for ett flertal register som anvénder
den tekniska plattform och den kompetens som Uppsala Clinical Research Center (UCR)
under ledning av professor Bertil Lindahl besitter.

DATAINSAMLING OCH ATERKOPPLING

GUCH registret, som nu &r en del av SWEDCON, bérjade byggas upp 1992.
Fran 1998 har samtliga GUCH-enheter vid de 7 universitetssjukhusen deltagit. En forsta
arsrapport kunde lamnas 1999.

Barndelen av SWEDCON baserar sig pa data importerade fran lokala”
barnkardiologiska register fran Lund och Stockholm. Registret fran Lund startades 1986 och
inkluderade dven annu aldre data. Registret inneh6ll vid importen till SWEDCON drygt
11000 patienter. Registret fran Stockholm startades 1990 innehéll vid importen drygt 5000
patienter. En del av dessa patienter var gemensamma for bada barnregistren och en del
patienter fanns redan i GUCH registret.
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Delen for kongenital hjartkirurgi i SWEDCON ersatter de inmatningar som
tidigare gjorts i Svenska Hjartkirurgiregistret.

Med hjélp av UCR (se ovan) omformades det tidigare GUCH registret till web-
format under 2004-2005 och sedan varen 2005 har inmatning skett via Internet. Det
gemensamma registret SWEDCON skapades 2008-2009 pa samma plattform och all
inmatning sker via Internet.

Registerdata och analyser & omedelbart tillgdngliga via webben i form av:

o Aterkommande &rsrapporter (offentliga)

e Preformerade beskrivande och analytiska rapporter som dagligen uppdateras och &r
atkomliga via registret, dvs for anvandarna. Egna och nationella data erhalls da.

e Export av data till statistik/excel program nar fragestallningar som inte tacks av de
preformerade analyserna uppkommer.

Registerhallare méts flera gdnger om aret och diskuterar tekniska aspekter samt
hur registerdata skall anvandas for att forbattra varden av patienter med medfott hjartfel.
Registret har ocksa en mycket viktig beskrivande funktion for de patientkategorier som
antingen inte tidigare har funnits eller som &r valdigt ovanliga. Snabbt kan vésentlig
information erhallas och anvandas i det enskilda patientfallet.

Som en "bieffekt” har registret stimulerat till 6kat samarbete mellan Sveriges
GUCH centra liksom mellan landets barnkardiologisk och barnhjartkirurgiska centra och
bidragit till en harmonisering och samsyn pa svensk vard av patienter med medfédd
hjartsjukdom. | ett internationellt perspektiv ar registret unikt.

KVALITET OCH VALIDITET

Registret innehaller funktioner som omojliggdr inmatning av orimliga varden
och som fragar inmataren om riktigheten nar det galler extrema om &n ej orimliga varden.
Den smidiga aterkopplingen gor det mojligt att snabbt upptédcka och kontrollera “outliers”.

Registret innehaller uppgifter om underliggande hjartfel och vilka behandlingar,
oftast kirurgiska, de har foranlett. Detaljerad information om medikamentell behandling,
status och undersokningsfynd (t.ex. ekokardiografi) gors vid varje besok, nagot varierande i
vuxen- respektive barndelen.Till skillnad fran manga andra kvalitetsregister ar registret
longitudinellt och ett forlopp kan darfor foljas 6ver tiden. Enklare sociala variabler och
graviditetsutfall noteras. Livskvalitet-aspekter registreras for vuxna via instrumentet EQ-5D
och for barn via instrumentet Disabkids. Kateterburna behandlingar foljs enligt ett noggrant
uppfoljnings-schema for att registrera resultat och komplikationer. Pa den senare punkten har
registret total nationell tdckning inom GUCH verksamheten.

Validitetskontroll med bl.a stickprov dar registerdata jamfors med ursprungsdata
kommer att genomforas.

10
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REGISTERDATA

Analyser avseende SWEDCONY/Barn

For att inga i Barn-delen kravs:

e Omhéandertagen/beddmd minst en gang vid nagon av landets barnkardiologiska
enheter som medverkar i registret
e Alder<18ar

Vid landets barnhjartenheter undersoks huvudsakligen barn med medfédd hjéartsjukdom men
aven ett stort antal barn som sedan visar sig vara hjartfriska. | analysdata nedan har enbart
patienter med konstaterad hjartsjukdom medtagits om ej annat anges.

SWEDCON startades som ett nationellt register 4/2 2009 och antalet registrerande centra har
successivt 0kat sedan dess. FOr narvarande registrerar 26 barnkardiologiska enheter
regelbundet i SWEDCON och ytterligare 5 enheter har paborjat registrering.

ANTAL REGISTRERADE, utveckling 4/2-09 tom 31/12-10

Antal

20000
16315
15000

10000

5000 H

2009-02-04 2009-12-31 200-12-31
Dratum

Bilden visar antalet individer, bade levande och avlidna, i aldern 0-18 ar som fanns i
registret vid start tidpunkten, vid slutet av ar 2009 och vid slutet av ar 2010.

11
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De registreringar som fanns redan vid starten utgjordes av importerade data fran existerande
barnkardiologiska register i Lund och Stockholm. Antalet individer i registret har sedan 6kat
kraftigt, allteftersom nya barnhjartenheter har borjat registrera i SWEDCON. Vid métningen
2010-12- 31 utgjorde pojkarna 51% av individerna och flickorna 49%, vilket motsvarar den
fordelning man ocksa funnit i GUCH delen av registret. Antalet individer i Barndelen av
registret kommer efterhand att stabiliseras pa en niva som bestams av det arliga tillskottet av
nya individer balanserat mot antalet som gar 6ver till GUCH, alternativt fyller 19 ar. Under
2009 och 2010 har arligen ca 800 individer lamnat barndelen av registret pa grund av att de
overtagits av GUCH eller fyllt 19 ar.

FORDELNING AV HUVUDDIAGNOSER

N

Shuntvitier: [ ASD prinam [ AZD secundum [ ASD évriga
m4vED @vsD BTN
OOvigt

otta- onalis problem attunathydrtan

& pulmonalis probl Enk: hy

D Fallathagerkammarproblem [0 Mitralis-trituspidalis problem
untfe ransposition

O 3tuantfel [ Transpositi

O vriga

Bilden visar totalférdelningen av barnmaterialet fran 2010-12-31 pa diagnosgrupper samt
fordelningen av de olika shuntfelen. Shuntfelen utgor 54% av hjartfelen. Bland shuntfelen
dominerar VSD av olika typer och VSD+AVSD utgér sammanlagt 59% av shuntfelen.

12



SWEDCON Arsrapport 2010

FOREKOMST AV SYNDROM

Antal Syndrom Antal | Procent

Down 805 5

1000 7 Turner 35 0

&5 Catch 22 117 1

800 Williams 36 0

Noonan 64 0

0] Marfan 95 1

Inget syndrom | 15363 93

0 SUMMA 16515 100
200

Doy Catch 22 M atfan Moonan Tutner Williams

Syndrom

Hos ca 7% av barnpatienterna har ett syndrom registrerats. Down'’s syndrom dominerar
klart.

DIAGNOSTIDPUNKT

Sedan starten av SWEDCON har for nyinmatade patienter dven tidpunkt nar diagnosen
stalldes matats in.

Antal

4000 3553 3618
3500
3000
2500
2000
1500
1000

5004

Fetal Fiite Firsta Senate Oként
hemging minaden
Diagnostidpunkt

Diagnostidpunkt finns inmatad for totalt 9136 individer fédda fore 2010-12-31 och bilden
visar hur diagnostidpunkterna fordelar sig. Man ser att mer &n halften av patienterna far sin
diagnos inom forsta levnadsmanaden, med en dominerande andel redan fére hemgang efter
forlossningen.

13
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Diagnostidpunkt for olika huvudiagnoser

Antal

350 428 320

300
250+
200+
150+
1004

50

Coarctation AVSD Fallot TGA  Enkanmumathjirtan
Grupp
B kst [ Fetal [ Fare hemging
[ Farsta minaden [[] Senare

Av bilden framgar att det huvudsakligen ar patienter med coarctation som far sin diagnos
efter forsta manaden av de diagnosgrupper som presenteras. Bade bland patienterna med
TGA (transposition av de stora k&arlen) och Enkammarhjartan finns det patienter som
diagnosticeras sent och har finns klart utrymme for forbattringar. Man kan ocksa notera att
andelen med fetal diagnos ar storre for de mer komplexa hjartfelen.
(AVSD=atrioventriculardefekt)

Fetal diagnos

Antal

100

a0

60

20

T 2000 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009
Fadelsedr

Fetal diagnos registrerades aven tidigare, dvs fore starten av SWEDCON. Antalet patienter
som far sin diagnos fetalt har 6kat markant de senaste aren. Registret innehaller endast
information om fetala diagnoser for barn som sedan fotts levande. Bilden visar hur antalet
fetala diagnoser okat under de senaste 10 aren.

14
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Fetal diagnos fordelat pa diagnosgrupp

Antal

70

sz a1

60
50
a0 -
304
20

—_
=]
|
[=3

Aorta-pulmonalfel
Enkammarhjdrtan
Transposition
Fallot-héger kam fel
Dlitral-tricupidalfel

Diagnosgrapp

Totalt finns det 379 patienter fodda fore 2010-12-31 i registret som fatt sin diagnos fetal.
Den forsta registreringen av fetal diagnos skedde 1987. Fordelningen pa olika
diagnosgrupper (huvuddiagnos) framgar av bilden. Eftersom antalet av fetala diagnoser annu
ar sa litet och konsekvent registrering sannolikt inte skett ar det &nnu for tidigt att berakna
hur stor del av vissa diagnoser som stalls fetalt fran dessa siffror. Efterhand kommer detta bli
mojligt, och kunna ge vardefull information.

”NYHA” FUNKTIONSKLASS VID DET SENASTE BESOKET

NYHA funktionsklass (New York Heart Association) ar inte nagot begrepp som fran borjan
var avsett att anvandas for barn. De olika funktionsklasserna kan dock enkelt anpassas for
barn och vi har valt att behalla samma begrepp eftersom det ar val inarbetat i vuxenvérlden.
For barn galler att "NYHA I motsvarar att orka som friska jimndriga och "NYHA IV att
ha symptom i vila eller vid minsta anstrangning.

Antal

7000 6284
G000
5000
4000
3000
2000

1000 7l

71 17

o= HYHA 1 HNYHA 2 NYHAZ NYHA 4

Fyrsisk otk (MYHA funidionsklass)

Som framgar av bilden s har de allra flesta av vara patienter en god fysisk ork och endast ett
mindre antal ligger i funktionsgrupp NYHA 11 eller IV. Totalt finns "NYHA” registrerat vid
senaste besoket for 6953 barn.
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Fordelning av ’NYHA” III och IV pa diagnosgrupper

Aorta-pulmonalis problem Enkammarhjdrtan

P P i}

[ Fallotihe getkammarproblem [ Mitralis-triluspidalis problem
Shuntfel Transposition

O P

O vriga

“NYHA” III och IV registrerades endast hos 88 av 6953 patienter. Som framgar av bilden
finner man barnen med samst ork i manga olika diagnosgrupper.

”NYHA” for gruppen Enkammarhjartan

Antal

120+
100+
20

A0

20+

NYHA 1 NYHA 2 NYHA 3 NYHA 4
Frraisk otk (NYHA funktionsldass)

Om man utgar fran gruppen Enkammarhjartan, en grupp dar man kan forvanta sig en nedsatt
fysisk ork, sa ser man att anda tamligen manga av patienterna ligger i funktionsgrupp | eller
.
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LIVSKVALITET — SUBJEKTIV OCH OBJEKTIV

| SWEDCON far barnen sjalv skatta sin livskvalitet med hjélp av instrumentet DISABKIDS,
ett instrument som utvecklats for att méta halsorelaterad livskvalitet hos barn med kronisk
sjukdom. Instrumentet har utvecklats med stod av EU och &r spritt 6ver Europa. Det finns en
kortversion av instrumentet som nu anvands i SWEDCON. Barnen far besvara ett enkelt
frageformular tva ganger under uppvaxten, nar de befinner sig i aldern 9-11 ar och 14-17 ar.
En stor fordel med DISABKIDS ar att man far veta pa vilken percentil for sjalvskattad
livskvalitet barnet ligger i forhallande till andra kroniskt sjuka barn i samma alder. Ligger
barnet pa 75:e percentilen innebér det 25% av barn med kronisk sjukdom i samma
aldersgrupp och med samma kon har béttre hélsorelaterad livskvalitet, men 75% har samre.

DISABKIDS

Percentil (M eatl)

Ej opereta d Opererad Enkammarhjdrtan

DISABKIDS registrering har gjorts for totalt 416 barn fore 2010-12-31. Eftersom de annu ar
sa pass fa har de endast delats in i grupperna Opererad (187 st), Ej opererad (208 st) och
Enkammarhjartan (21st). Det framgar av bilden att barnen med Enkammarhjartan ligger
lagre i sjalvskattad livskvalitet jamfort med évriga hjartbarn. Eftersom de ligger pa
percentilen 58,1 ar det anda sa att de, jamfort med andra kroniskt sjuka barn i deras egen
aldersklass, ligger ovéntat bra.

Stodbehov

antd En annan indikator pa Livskvalitet” kan
vara det stddbehov som barnet har. |
genomgangen vid 9-11 och 14-17 ars alder
framkommer att totalt 52 individer av 367
far nagon typ av professionellt stod. Det
verkliga stddbehovet kan naturligtvis vara
storre, eftersom lokala resurser spelar in. |
grafen kan samma individ forekomma i
flera grupper. Det framgar att stod av
psykolog ar det som forekommer mest,
Fayioing Sy Dt aoetsepent vilket verkar rimligt med tanke pa alders-
Stbdbchov grupperna som studerats.
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Idrott
Grupp / Idrott Antal
Opererad Mer in 3 tim/vecka 78
Mindre én 3 tim/vecka 40
Ingen extra idrott 41
y Ej opererad Mer iin 3 tim/vecka 110
007 Mindre éin 3 tim/vecka 44
Ingen extra idrott 34
o Oként 2
1004 Enkammarhjirtan | Mer 4n 3 tim/vecka 9
Mindre én 3 tim/vecka 4
] Ingen extra idrott 5
07 Mer éin 3 timfvecka Mindre n 3 limfvecka  Ingen exira idrolt Totalt 367

Tdrott

| samband med att livskvalitet-skattning som gors vid aldrarna 9-11 ar och 14-17 ar
efterfragas ocksa hur mycket barnen idrottar. Registrering av detta finns for 367 barn. Det
framgar av tabellen att aven bland barnen med Enkammarhjartan idrottar haften av gruppen
(9/18) mer an 3 tim per vecka. Av totala antalet pojkar idrottar 59% mer an 3 tim/ vecka
medan motsvarande siffra for flickorna ar 47%.

Skolgang

Antal
5000
4000
3000
2000

1000

Stord inldmingsf.
Ej klassificerbar
Oként

Yanlig forskolafskola
Anpassad undervisning
Uttalat stord inl drmingsf.

Skolging

Skolgang/inlarningsformaga registreras i samband med vanliga mottagningsbesok och finns
registrerat vid det senaste besoket fore 2010-12-31 for totalt 5751 individer. Den absoluta
majoriteten av barn med hjartfel gar i vanlig forskola/skola. 303 barn har stord eller uttalat
stord inlarningsformaga, och hos 220 ar den inte klassificerbar, vanligen pa grund av
syndrom eller multihandikapp.
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FARMAKOLOGISK BEHANDLING

Kardiell terapi- farmakologisk [l Nej [[]Ta |

Bilden visar andelen barn som stod pa farmakologisk behandling vid det senaste bescket pa
barnhjartmottagning. Antalet besok vid vilka behandling registrerades var 9013 och 1422
barn stod da pa farmakologisk behandling. Det &r alltsa endast en mindre del(16%) av barn-
patienterna som star pa farmakologisk behandling.

Antal

1000 883
200
600
400

200

Antitrombotizk

Sviktbehandling

Blodtryckssinkande
Immunomodulerande

Mot pulmonell hyrpert.

Behandling

Bilden visar hur vanlig olika typer av behandling &r. Samma individ kan forekomma i flera
grupper. Sviktbehandling dominerar, men aven antitrombotisk behandling ar relativt vanlig.
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HIJARTKATETERISERING

Antal

Intervention Diagnostisk Hjérthiopsi

Hjartkateteriseringar

Komplikation Antal
Terapikrivande rytmrubbning 8
Emboli av implantat 2
Ballongruptur 1
Kirurgi pga kateterkomplikation 2
Annan komplikation 15
SUMMA 28

Bilden visar de hjartkateteriseringar som genomforts och registrerats sedan SWEDCON
startade fram tom 2010-12-31, totalt 896 st av olika typer. Antalet registrerade
komplikationer &r 31 men enbart 28 har narmare specificerats (se tabellen).

Kateterinterventioner (Barn) 2009-02-04 till 2010-12-31

INGREPP GOTEBORG | LUND STOCKHOLM/ | TOTALT
UPPSALA

Ballongdilatation av aortaklaff 7 7
Ballongdilatation av arteria pulmonalis 24 2 2 28
Ballongdilatation av coarctation 16 2 22
Ballongdilataton av mitralis 1 1
Ballongdilatation av pulmonalisklaff 21 8 3 32
Ballongdilatation av systemven 8 8
Ballongseptostomi ad modum Rashkind 15 11 2 28
Deviceslutning av ASD 19 27 13 59
Deviceslutning av PDA 26 27 13 66
Embolisering av arterio-vends fistel 2 2
Kateterslutning av MAPCA 13 1 14
Perforation och dilatation av pulm klaff via kateter 1 1
Implantation av klafforsett stent i pulm. (Melody) 5 1 6
Placering av stent i arteria pulmonalis 17 4 21
Placering av stent i coarctationsomrade 6 4 10
Placering av stent i systemven 1 1 2
Slutning av coronarfistel 1 1
Slutning av fistel fran art. pulmonalis 3 3
Ovrigt 3 1 4 5
SUMMA 189 94 38 321
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Manga olika typer av ingrepp har skett via kateterteknik. Det framgar av listan att de
vanligaste ingreppen ar deviceslutning av ASD och PDA, men &ven ballongdilatation av
pulmonalstenoser ar vanligt. Det ar helt klart att manga ingrepp som tidigare skedde via
kirurgi nu genomfors med kateterteknik.

Alder vid vissa kateteringrepp

Deviceslutningav ASD Deviceslutningav PDA

2% 3%

M 1man-<1ar B 1man-<1ar

W 1-3ar W 1-3ar

W >3ar W 4-104ar
m>10ar

Dilatation av pulmonalisklaff Dilatation av coarctation

. i . | |
B Iman-<lar M 1 man-<1ar
m1-3ar W 4-10ar
W >33r m>10ar

Diagrammen visar vid vilken alder de olika ingreppen utforts . Totalantal for varje ingrepp
framgar i tabellen pa féregdende sida. Man kan notera att slutning av ASD huvudsakligen
gors efter 1 ars alder medan ballongdilatation av Coarctation sker fore 1 ars alder.
Efterhand kommer data fran registret kunna ge en indikation pa lampligast alder for olika
kateterinterventioner.
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Barnbesok
2009 2010 2011 2009 2010 2011 2009 2010 2011 2009 2010 2011 2009 2010 2011 2009 2010 2011 2009 2010 2011
1582 2204 1807 453 469 284 420 517 334

Totalt 8011 10340
Boras 3
Eskilstuna 1
Falun 222 349
Gavle 4 11
Goteborg 1858 2166
Halmstad 126 177
Helsingborgs lasarett 4 74
Hudiksvall 2
Jonko6ping, Ryhov 272 361
Kalmar 161 300
Karlskrona 16 28
Karlstad

Kristianstad 20 11
Kungsbacka 42 50
Linkdping 60 109
Lund 1722 2124
Malmo 57 330
Motala 11 65
Norrkoéping 9 30
Stockholm 1118 1101
Sundsvall 47 177
Trollhattan 123
Umea 1153 1076
Uppsala 494 461
Varberg 50 61
Visby 90 117
Vastervik 95 114
Vasteras 1 206
Vaxjo 157 267
Angelholm 9 8
Orebro 58 157
Ostersund 155 281

8270

75
188
24
1296
133
441

252
428
154

35
154
1271
487
35
14
1020
146
101
654
393
38
34
103
172
191

148
270

Livskvalitet

Disabkids
186 229 129 148
23 2
1
25 26 14 13
13
4
114 144 71 114
2 6
1 2
6
17 20 17
23 1 1
5 2 1
17
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224
28
19 1 786
1
1
25 14
13
1
154 75 561
1
4
2 2 54
20
51
2
16 8

24

760

545

105

56

12

10

Slutenvéard

122 1506 1537 1012

10

515

18

325

43

14

43

18

Avslut

14

258
15

35
36

496
40

100

422
67

23
18

36

22

51

295

18

15

43
60

5

741

174

101

413
59
13
32
17

10

121

15

209

10

104

45

108
18

429
299

97

12

175

61

23

37

128

Kirurgi

8 79

439 390 200 115

Barnkatet

84 266 290

155

50

22

190

119
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INMATNING

| SWEDCON kan samtliga
anvandare fa en kontinuerligt
uppdaterad “Nationell oversikt”
som visar alla inmatningar som
gjorts i registret. Bilden visar
antalet registrerade inmatningar
fran starten 090204 till mitten
av september 2011. FOr vissa
kliniker inkluderar Barnbesok
aven en hel del besdk som gjorts
av barn som sedan bedémts som
hjartfriska.



Analyser avseende SWEDCON/GUCH och Barn

Registret SWEDCON startades 090204 da data fran det tidigare GUCH registret
sammanfordes med importerade data fran befintliga barnkardiologiska register i Lund och
Stockholm. I samband med importen kunde man konstatera att ca 1500 patienter fran de
barnkardiologiska registren redan fanns registrerade i GUCH registret.

35000 |
30000
25000
20000 -
15000
10000 +
5000

M >193r, ej GUCH
GUCH
W <19 ar

SWEDCON

Bilden visar antalet individer i registret 2010-12-31. Totalt fanns d& 30280 patienter med
hjartsjukdom i registret. Av dess var 16515 under 19 ar och hade aldrig besékt en GUCH
mottagning. Dessa raknades darfor till Barndelen av registret. 8029 individer var
registrerade i GUCH delen. De 6vriga individerna i registret (5736) kom fran borjan fran de
barnkardiologiska registren men var éver 19 ar 2010-12-31 utan att vara registrerade i
GUCH.

Da importerade data ungefarligen representerade halva Sverige ar det rimligt att tro att det i
vart land finns mer an 10.000 vuxna med under barndomen identifierat medfott hjartfel men
som ej bedémts av GUCH-specialist.
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Fordelning pa huvuddiagnosgrupper

SWEDCON-Barn SWEDCON-GUCH

Gemensamma patienter

grupp [ Aorta-pulmonalis problem [0 Enkammarhiértan
[Fallotthéigetkarmmarprobler [0 Mitralis-triluspidalis problem
] 3huntfel [ Transposition
[JOvriga

Bilden visar fordelningen av huvuddiagnoser i Barndelen respektive GUCHdelen av
SWEDCON 2010-12-31. Den visar ocksa fordelningen av huvuddiagnoser for de patienter
som finns i bade Barn- och GUCHdelen. Man kan konstatera att shuntfelen dominerar i bade
Barn- och GUCH delarna medan aorta-pulmonalis problem ar mer vanligare i GUCH
klientelet, vilket kanske avspeglar senare diagnos hos dessa patienter. Bland de
“gemensamma patienterna” dvs de som remitterats frdan Barn till GUCH dr shuntfelen farre,
sannolikt pa grund av att man inte bedomt att sen uppfoljning behovts for dessa patienter,
medan aorta-pulmonalis problem &r vanliga, eftersom det har ror sig om hjartfel som kan
progrediera med tiden.
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Gemensamma patienter i Barn och GUCH
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Operation BNej @la

Bilden ger en dversikt 6ver de 2104 patienter som den 2010-12-31 fanns registrerade bade i
Barn- och GUCH delen av registret. Man kan se att de flesta av patienterna som gatt dver
fran Barn till GUCH &ar opererade och att andelen patienter med shunt ar tamligen stor. De
flesta av dessa patienter ingick i det material som importerades fran olika barnkardiologiska
register i samband med SWEDCONSs start.

598
600

s00 4 444

350
400 320

200 110 o

100

<21ar 21-253&r 26-30ar 31-354ar 36-40ar 41-45ar >45

Operation B Nej BJa

Bilden visar aldersfordelningen pa patienterna som ar gemensamma for Barn och GUCH.
Aldersintervallet 21-30 &r ar bést representerat, men &ven betydligt dldre patienter finns i
bada registren eftersom de Barnkardiologiska registren som importerades till SWEDCON
hade startats 1986 respektive 1990 och inkluderade manga aldre patienter.
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Vilka patienter har/har inte overforts till GUCH?
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| EMinstett GUCHbesok B Inget GUCHbessk |

Bilden visar antalet levande patienter i hela registret for vissa diagnosgrupper dar
individerna ar 6ver 25 ar och dar man skulle ha forvantat att de féljts upp pad GUCH Klinik.
Man kan se att vid 25 ars alder ar det ytterst fa av patienterna med komplicerade hjartfel som
inte setts pA GUCH klinik, medan patienter med Fallot, Coarctation eller AVSD i mindre
utstrackning kontrollerats pA GUCH enhet. Alla patienter i diagnosgrupperna ovan bor vid
nagot tillfalle fa kontakt med GUCH enhet och registrets data pekar pa att en forbéattring
behovs av dverforingen mellan Barn och GUCH.

MORTALITET
Fran det samlade materialet kan man fa uppfattning om vid vilken alder dodsfall ar vanligast

for olika diagnosgrupper.

Antal

435

250

200

150

100

0

n-

Enkammathjdrtan  TGA Fallot AVID Coarctation
Grupp

=1 ménad 1 ménad-<1 & [1-5 &
Ms-304& 3t - 60 & > 60 &

Totalt 1356 dodsfall fanns registrerade i SWEDCON 2010-12-31. Av grafen ovan framgar vid
vilken alder dodsfall skett for vissa diagnosgrupper av intresse. FOr diagnosen
Enkammarhjartan ar det tydligt att dodsfallen huvudsakligen skett tidigt, medan man ocksa
kan konstatera att &ven patienter med komplicerade hjartfel kan 6verleva lange. Man bor
vara medveten om att detta delvis &r ett historiskt material och darfor inte entydigt speglar
nuvarande forhallanden for dessa diagnosgrupper.
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PATIENTER AKTUELLA FOR GUCH BESOK
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Bilden visar de 666 patienter mellan 13 och 18 ar som nu finns i registret och har opererats
for en komplicerad hjartmissbhildning i ndgon av ovanstaende grupper. Alla dessa patienter
kommer att bli aktuella fér GUCH besok inom de narmaste 5 aren. Antalet som framkommer
har representerar drygt halften av det verkliga antalet, eftersom de barnkardiologiska
registren som importerades vid SWEDCONSs start endast representerade ca halva landet. Nar
nagra ar har gatt och inmatning sker 6ver hela landet kommer mera exakta skattningar kunna
goras.

0
86 -
84
82
80 -
74
72 -

Conduitop. Enkammarop.

Bilden ovan visar de 170 patienter mellan 13 och 18 ar som nu finns i Barndelen av registret
och som antingen har opererats med conduit eller genomgatt kirurgi till en enkammar-
cirkulation. Dessa kommer samtliga behéva noggrann uppféljning inom GUCH verksamheten
och de som &r conduitopererade kommer med stor sannolikhet att behdva ytterligare ingrepp
i framtiden, kirurgiskt eller med kateterteknik.
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Analyser avseende GUCH

For att ingd i GUCH-delen kravs:

Det totala antalet registrerade patienter — har redovisas endast de som har avlagt minst ett
besok vid GUCH verksamhet - 6kar stadigt och inget tyder pa att 6kningen planar ut, snarare
tvartom. Den arliga okningstakten var omkring 500 patienter i borjan av 2000-talet for att nu
vara kring 700. En delforklaring till denna 6kning kan vara tillkomsten pa senare ar av
patienter som genomgatt kateterburen slutning av 6ppetstaende foramen ovale (PFO) pa

Omhéndertagen/bedémd vid GUCH verksamhet
Medfott hjartfel
Alder > 16 &r

ANTAL REGISTRERADE, utveckling 2001-2010

(Inklusionsar = tidpunkt for 1:a besok)
Antal
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2040
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A000

4000

2000

T o001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010
Ar

indikationen “kryptogen stroke”.

Uppskattningsvis finns i Sverige 25-30.000 vuxna med medfétt hjartfel. Omkring 25 % av dem
ar foremal for omhandertagande vid specialenhet (och darmed med i registret). Denna siffra
var for 5 ar sedan c:a 20%. Det kan indikera att en storre andel av patientgruppen kommit att

omfattas av specialistvard vilket i sa fall &r en 6nskad utveckling.
Ett uppenbart skal till att inte vara registrerad ar att hjartfelet inte har kravt

omhandertagande vid GUCH-enhet men, ett annat kan vara att patienter tappas bort p.g.a.
bristande 6verforingsrutiner mellan barn- och vuxensjukvard. Den barnkardiologiska delen
av SWEDCON-registret skall medfora att sddana fall upptéacks (se "GUCH och barn’ ovan)

sa att atgarder kan vidtas.
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Fordelning av registrerade pA GUCH-enhet 2010

Antal Antal

2500 2500
2194 2215 206 2234
2000
13500

1000

500

Waxja Orebra Umed Lund Giteborg Wanjd Orebro Umed Lund Stockholm
Falun Uppsala Linkiping Stockholm Falun Uppeala Linképing Giteborg
Bjukhs Bjukhus
Antal registrerade patienter baserat pa var 1:a registrering dgde rum. Antal registrerade patienter baserat pa var senaste besok agde rum.

Oavsett om hemhdrighet definieras var senaste besok eller var forsta registrering 4gde rum
ar monstret detsamma. Ungefar % av patienterna aterfinns vid tre centra som ar ungefar
likstora.

Till de tidigare, vid universitetssjukhus etablerade, GUCH-verksamheterna har sjukhus pa
lagre vardniva tillkommit. Det illustrerar lanssjukvardens ckade insatser i GUCH-varden.
Skillnaden i numerar for dessa sjukhus beroende pa om senaste eller 1:a registrering anvands
skulle kunna vara en indikator pa gott och fortroendefullt samarbete mellan
universitetssjukhuset och lanssjukvarden.

ALDERSFORDELNING

Alder, ar
Medel Median Range
Kvinnor 42.1 38.0 17-93
Min 39.2 36.0 16-98

Patienterna ar unga, medelaldern ar 41 ar och medianaldern 37 ar. En svag manlig 6vervikt,
foreligger (51%,man, 49% kvinnor).
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MORTALITET

Nar en patient avlider kan det fangas upp av registret pa tva satt, antingen genom inmatning
eller via aterkommande avstamningar gentemot folkbokféringen. Vid inmatning anges
dodssatt och dodsorsak vilket inte sker nar ett dodsfall identifieras via folkbokféringen. Detta
har medfort att dodsorsaken hos en stor andel av de avlidna &r okand. For att rada bot pa
detta kommer registret framgver att fa en rapportfunktion som for anvandaren anger dodsfall
grundade pa uppgifter fran folkbokféringen sa att man manuellt kan ga in och komplettera
med dddsorsaksuppagifter.

A\(Iidnaifjen?ifier_ade via Avlidna identifierade
inmatning i registret via folkbokféringen
246 193 439 patienter var avlidna vid utgangen av
2010. Det motsvarar 5,5% av totalmaterialet
1 1 vilket &r hogre &n i ett motsvarande
hollandskt register (CONCOR; 3,1% avlidna
Totalantal avlidna fram till 2010-12-31 vid en medianalder om 49 ar.
Alder vid franfalle (median, range) Kardiovaskular dod i 77% av fallen)
439 Plotslig dod var fallet hos 97 (39%) av de
216 kvinnor ( 62, 20-90 &r) 246 dodsfallen som identifierats via registret.
223 mén (50, 18-93 &r) | 160 (65%) fall av de 246 angavs

dodsorsaken som kardiell.

NYHA vid senaste bestk som féregick dodsfallet
hos de med kardiell dédsorsak

9%

ENYHA |

BENYHA Il
ONYHA Il
BENYHA IV

Mediantiden mellan mottagningsbesok och franfalle var 198 dagar.

Mer an halften av patienterna med kardiell dodsorsak hade vid kontroll som féregick
dodsfallet ingen eller lindrig funktionsbegréansning. 54% av dem hade da ingen
kardiovaskular medicinering.

Analysutfallet talar for att manga av dédsfallen kan ha varit arytmibetingade och att sadan
forekommer aven hos patienter som ytligt sett ar valmaende. Det understryker behovet av
forbattrade diagnostiska och prognostiska instrument forutom utveckling av battre
behandlingsmetoder.
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DIAGNOSFORDELNING

588 3535

O Shuntfel inkl. AVSD
W Aortaklaffel

O Aortaanomali

B Pulmonalklaffel
OFallot

@ Transposition (L+D-TGA)
@ Ovriga

B Marfans syndrom
O Mitralklaffel

@ Tricuspidalklaffel

@ Truncus arteriosus

610

1095

Huvuddiagnosernas fordelning. Det ar inte ovanligt att flera medfédda hjartfel foreligger
samtidigt, huvuddiagnosen ar da den i sammanhanget vasentligaste diagnosen.

Shuntfel av olika typer &r den vanligaste diagnosen, omkring 40%.

Till skillnad fran forhallandena i barnadren (se barndelen) da kammarseptumdefekt (VSD) &ar
allra vanligast, dominerar bland de vuxna olika former av férmaksseptumdefekt (ASD).
Gruppen aortaanomali bestar huvudsakligen av coarctatio aortae.

Vid jamforelse med utfallet ar 2006 noteras att antalet Fallot patienter 6kat med drygt 30%
medan transpositionspatienterna och patienterna med aortaanomali har dkat med 54%.

Av de 458 patienterna med transposition (TGA) ar 326 D-TGA, 110 L-TGA och 22 DORV av
TGAtyp.
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FUNKTIONSSTATUS

Funktionsstatus, grad av hjartsvikt, uttrycks ofta enligt New York Heart Associations (NYHA)
klassifikation, dar NYHA | innebar symptomfrihet medan NYHA 1V betyder symptom i vila
eller vid minsta anstrangning. Hos patienter med extrakardiella begrénsningar, t.ex. de med
motoriska handikapp ar NYHA klassifikationen svar att anvanda.

4% 0% 3%

ENYHAI

ONYHA Il

ENYHA I

ONYHA IV

W Extrakardiell begréns.

Ovan ses fordelningen av funktionsstatus vid senaste besok for alla patienter, nedan visas
fordelningen i nagra olika diagnosgrupper. Huvudparten av patienterna, 93%, har ingen eller
mild funktionsinskrankning (NYHA I och I1). Vid mer komplext hjartfel, sasom
enkammarhjarta, transposition, truncus arteriosus och Fallot &r andelen helt symptomfria
(NYHA 1) betydligt lagre an vid anatomiskt enklare hjartfel sdsom aortaklaffel och coarctatio

aortae.

Shunt vitier Aortaanomali (coarctatio) Aortaklaffel
19%
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SOCIALA VARIABLER

Analyserna nedan har begransats till ej avlidna patienter som &ar fédda mellan 1970 och 1986
och avser forhallandena vid senaste besok under 2010, det ror sig saledes om patienter i
alderspannet 25-40 ar.

Diagrammen redovisar utfallet for samtliga patienter och for tre komplexa typer av hjartfel,
Fontan-opererade, Fallot och Transpositioner (D-TGA). | Fontangruppen ror det sig om ett
40-tal patienter och i Fallot och Transpositionsgrupperna om ett knappt 100-tal.

. . o
Civilstand
Fédda 19700101-19860101

Avlagt mott besok under 2010

100% -
90%
80%
70% -
60% -
B Ensamstaende
40%
30%
20% -
10% -
0% = . :

Samtliga Fontan-op Fallot D-Transposition

Boende

Fodda 19700101-19860101
Avlagt mott besok under 2010

100%
90%
80%
70%
60%
Olnstitution
50% W Hos foraldrar
B Eget boende
40%
30%
20%
10%
0% T T T

Samtliga Fontan-op Fallot D-Transposition

Ungefar halften av patienterna ar gifta/sambo och narmare 90% har eget boende.
Skillnaderna mellan de diagnosgrupperna ar sma. Eventuell skillnad i aldersfordelning inom
de olika grupperna ar inte beaktad och skulle kunna bidra till skillnader. For Fallot kan man
spekulera i om en hogre andel samtidiga syndrom sasom t.ex. CATCH 22 skulle kunna
medverka till mindre eget boende.

33



Fullfoljd utbildningsniva

Fédda 19700101-19860101
Avlagt mott besdk under 2010

9
- - —_ -

90%

80%

70%

60% B Annan

OFolkhdgskola
50% DOHogskola

B Gymnasium
40% B Grundskola

30%

20%

10%

0% -

Samtliga Fontan-op Fallot D-Transposition

Sysselsattning

Fédda 19700101-19860101
Avlagt mott besdk under 2010

100% - — -
90%

80%

70%

60% HAnnan

OPensionar

50% OArbetslos

B Yrkesarbetande
40% B Studerande

30%

20%

10%

0%

T
Samtliga Fontan-op Fallot D-Transposition

Omkring 30% har fullfoljd hogskoleutbildning och skillnaderna mellan grupperna ar sma.
Ungefar 80% av patienterna studerar eller yrkesarbetar, aven har ar skillnaderna mellan
grupperna sma. | denna grupp av 25-40 aringar med komplex hjartfel ar andelen pensionarer
4,9-8,6%.

Sammantaget visar dessa analyser att merparten GUCH-patienter, &ven de med komplexa
hjdrtfel lever ett "autonomt” liv, har kunnat skaffa sig utbildning och de deltar i arbetslivet.

34



COARCTATIO AORTAE

Coarctatio aortae, en fortrangning pa stora kroppspulsadern som typiskt ar lokaliserad dar
aortabagen 6vergar i aorta descendens, utgoér mer &n 6% av alla medfédda hjartfel. Det
motsvarar en incidens pa c:a 50 fall arligen i Sverige. | nyfoddhetsperioden kan coarctatio
aortae vara ett akut livshotande tillstand men efter kirurgisk behandling ar prognosen som
regel god. Forsiktigt beréknat borde det finnas upp till 2000 vuxna patienter med detta
hjartfel. Bara 1/3 av dem, 755 patienter (60% man), aterfanns 2010-12-31 i registret. Det
beror nog pa att coarctatio aortae felaktigt uppfattas som en enkel och lokaliserad
misshildning som botas av foretagen kirurgi. Kontroller sker darfor pa en l1ag vardniva, om
dverhuvudtaget. Av de 755 patienterna hade 11 avlidit vid en medelalder om 44 (24-73) ar.
Numera betraktas coarctatio aorta allt mer som ett syndrom som inkluderar aortaklaffel
(bicuspid aortaklaff), dilatation av aorta ascendens och hdg risk for hypertoni é&ven om
resultatet av coarctationsoperationen ar gott. En patient med coarctatio aortae bor darfor
aldrig helt slappas fran kontroller

Registrerade associerade anomalier hos patienter
med Coarctatio Aortae

Bicuspid aortaklaff 27%
Aortastenos 14%
Aortainsufficiens 14%
Dilatation av aorta asc 4%

Av de 755 patienterna har 605 genomgatt kirurgi/kateterintervention. Hos105 (17%) av dessa
har det kravts tva ingrepp, hos 18 tre ingrepp och hos 4 patienter fyra ingrepp. Pa nésta sida
framgar fordelning av de olika typerna av primart ingrepp och i vilken utstrackning férnyad
kirurgi eller kateterintervention kravts.
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Pat som op och med
hypertoni (2140/90)
. + BT diff
Samtliga opererade arm-ben > 10 mm Hg
Typ av primér op
Antal och %-andel
med Antal och andel
Antal (% av total) re-op/re-intervention |(%) i gruppen Re-op
End-to-end anstomos 389 (64%) 76 (20%) 27 (51%)
Subclavian flap 120 (20%) 14 (12%) 10 (19%)
Karlprotes/patch 42 (7%) 8 (19%) 9 (17%)
Stent/ballongdilatation 26 (4%) 3 (12%) 2 (4%)
Ovriga 28 (4%) 4 (14%) 5 (9%)
TOTAL 605 105 (17%) 53 15 (28%)

Oavsett den primara operationens typ ar fornyad atgard vanlig, hos 17% av de opererade har
re-operation/re-intervention utforts. | tabellen ovan redovisas &ven en subgrupp — opererade
patienter med kvarstdende fértrangning i aorta och samtidig hypertoni vid senaste kontroll.

1 den gruppen tycks andelen “end-10-end anastomos” som primdr datgdrd vara ndgot ldgre
och forekomst av re-operation vanligare. Vad man kan konstatera ar att trots att mer én var
4:e sadan patient (28%) genomgatt mer &n ett kirurgiskt ingrepp kvarstar betydande
fortrangning. En del av dem har sannolikt langstrackt férsnavning av distala aortabagen
(tubular hypoplasi) som inte ar enkel att kirurgiskt atgarda.

Coarctatio aortae; forekomst av re-operation och typ av re-operation relaterat till den
priméara kirurgins typ

s ) e N
Subclavian flap End-to-end anastomos Kérlprotes
120 ) 389 42
I I & J
e N\ Ve ™\
Re-op (1:a) Re-op (1:a) Re-op (1:a)
14 76 8
& J
Typ av re-operation Typ av re-operation Typ av re-operation

17%

\D End-to-end anastomos B Subclavian flap B Karlprotes O Stent/ballongdil B Ovriga\

Med undantag for kdrlprotes” tycks den primdra operationens typ inte patagligt ha paverkat
den 1:a re-operationens typ. Man skall dock beakta att siffrorna representerar det
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sammantagna utfallet under flera decennier och att den kirurgiska strategin” kan ha
genomgatt forandringar och forfinats under perioden.

Coarctatio aortae; forekomst av blodtrycksméatning i saval arm som ben nagon gang de
senaste 5 aren och relaterat till blodtrycksniva

755

Pat med Coarctatio Aortae

717
SBT (arm) rapporterat

693
SBT och DBT (arm) rapporterat
|

536
[ Med SBT < 140 och DBT < 90 mm Hg]
1

1 1
407 (76%) 129 (24%)
SBT métt i ben SBT ej matt i ben

SBT=systoliskt blodtryck
DBT=diastoliskt blodtryck

Blodtrycksmatning i arm och ben ar en enkel metod att avsl6ja en kvarstdende fortrangning i
coarctationsomradet som skulle kunna bli foremal for atgard. Blodtrycksmatning &ven i ben
bor darfor inga i rutinen vid uppfoljning av coarctatio aortae, i synnerhet om blodtrycket ar
hogt. Hos de med hypertoni (BT>140/90 mm Hg) var sd inte fallet hos 1/6 och vid normalt
blodtryck saknades benblodtryck i knappt 1/4 av fallen. Aven om man inte kan vara helt nojd
med dessa siffror sa har en avsevard forbattring &gt rum — se tabellen nedan - och som
betingats av den feed-back och diskussion som registerdata genererat i den svenska
arbetsgruppen for GUCH.

Andel patienter med Coarctatio aortae med systoliskt
blodtryck registrerat i sdval arm som ben.
Utveckling 2005 - 2010

2005 2009 2010

62% 2% 78%
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Hos mer an halften av patienterna med hypertoni forelag en blodtrycksskillnad mellan arm-
ben pa minst 10 mm Hg vilket talar for att kvarstaende fortrangning spelar roll for
hypertoniutvecklingen hos dessa patienter.

Av de patienter som vid senaste besok hade systoliskt blodtryck > 140 mm Hg fanns 78
patienter med ett foregaende besok och uppgift om blodtryck. Ingen av dem hade da ett
normalt systoliskt blodtryck (medel 158, range 142-220 mm Hg). Deras antihypertensiva
behandling vid senaste besck framgar av féljande tabell:

Typ och férekomst av antihypertensiv medicinering hos de 78
patienter med systoliskt BT > 140 mm Hg vid senaste besék och dar
samtliga aven hade systoliskt BT > 140 mm Hg vid néast senaste

besok. For jamforelse siffrorna vid analys fér 2009.

2010 2009
Beta-blockerare 50% 53%
Ca-antagonist 36% 36%
Diuretika 27% 23%
ACE-hdmmare 26% 26%
Angiotensin Il - antagonist 24% 23%
Annat antihypertensiv terapi 1% 0%

Aven om manga av patienterna har mer &n ett antihypertensivt medel s& ar
behandlingseffekten &nda otillfredsstallande. Franvaron av nagon vasentlig forandring i
monster och behandlingsintensitet mellan 2009 och 2010 ar darfor éverraskande. Férdjupad
diskussion i arbetsgruppen for GUCH ar darfor motiverad.
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PULMONELL HYPERTENSION

Hypertensiv lungkéarlssjukdom ar en mycket allvarlig komplikation vid medfétt hjartfel och
som kraftigt Okar risken for funktionsbegransning och fortida dod.

Vid utgangen av 2010 fanns i registrets GUCH-del 170 patienter (2,1% av alla registrerade)
med diagnosen "Eisenmengers syndrom” eller “sekunddr pulmonell hypertension” ddir
denna diagnos satts vid GUCH-verksamhet. Utdver dessa, fanns ytterligare 30 GUCH-
patienter med diagnosen “sekunddr pulmonell hypertension” men, ddir diagnosen kom frdn
det importerade barnkardiologiska materialet. Dér kan “sekunddr pulmonell hypertension™
ocksa innefatta tillfalligt, flodesbetingat och inte nédvandigtvis karlbetingat forhojt
lungkarlstryck. Dessa patienter har darfor exkluderats i nedanstaende redogdrelse. Utifran
ekokardiografiska data i registret kan konstateras att atminstone nagot 10-tal patienter av
dessa 170 inte langre har pulmonell hypertension, dvs att den har varit tillfallig. Av
analystekniska skal har dessa anda inkluderats i nedanstaende beskrivningar

En kartlaggning och beskrivning av denna grupp samt hur dess behandling ser ut i dagens
Sverige ar angelagen da specifik medikamentell behandling av pulmonell hypertension ar
mycket kostnadskravande.

Pulmonell hypertension i GUCH-populationen.
Fordelning pa kon, forekomst av Downs syndrom samt alder.

Antal Alder, &r
Medelalder Range
Levande 14 36,4 25-52
Down
Kvinnor Avlidna 4 27,3 21-33
(n=108) Levande 61 46,8 18-86
Non-Down
Avlidna 29 51,9 20-87
Levande 8 33,8 23-44
Down
Man Avlidna 7 39,7 25-51
(n=62) Levande 36 39,3 19-77
Non-Down
Avlidna 11 50,9 33-81
TOTALT 170 44,1 18-87

Alder avser aldern 2010-12-31 alternativt vid franfallet for avlidna

Néstan 20% av patienterna har Downs syndrom. Konsfordelningen ar ojamn, nastan 2/3
utgors av kvinnor, framfor allt beroende pa en kvinnlig 6verrepresentation vid non-Down.
Huvudparten av patienterna ar medelalders eller yngre. 33% av de med Downs syndrom och
29% av dem utan Downs syndrom var avlidna vid utgangen av 2010.

Siffrorna bekréaftar att fortida dod ar vanligt, medelaldern vid franfallet varierade mellan 27-
52 ar, men, det finns ocksa enstaka patienter som lever hogt upp i aldrarna. Vid Downs
syndrom, jamfort med non-Down, &r aldern vid dod avsevart lagre. Ingen patient med Downs
syndrom och pulmonell hypertension var &ldre an 52 ar.
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Pulmonell hypertension i GUCH-populationen.
Fordelning pa underliggande diagnos, forekomst av Downs syndrom och mortalitet.

I livet
Non-Down Down
ASD prim 1 1
ASD sek 24 0
ASD sin.ven inkl PAPV 3 0
AV septumdefekt 2 16
VSD 33 4
PDA 9 0
Truncus arteriosus 2 0
TOF inkl Pulm.atresi 7 0
Single ventricle, L-TGA, D-TGA 7 0
Ovriga 9 1
TOTALT 97 22

Avlidna
Non-Down Down
1 0
9 0
2 0
2 7
13 3
4 0
1 0
1 1
4 0
3 0
40 11

Totalt
antal

33

27
53
13

11
13

170

Totalt
33%
27%
40%
33%
30%
31%

33%
22%
36%
23%

30%

Mortalitet

Non-Down
50%
27%
40%
50%
28%
31%

33%
13%
36%
25%

29%

Down

0%

30%
43%

100%

0%

33%

En huvuddel — 79% - av de bakomliggande medfédda hjartfelen utgors av klassiska och

anatomiskt forhallandevis enkla shuntvitier. Vid Downs syndrom ror det sig om for detta
syndrom typiska hjartfel, atrioventriklar septumdefekt (AVS) och kammarseptumdefekt (VSD).
Aven vid flera av de andra, mer komplexa, typerna av hjartfel, t.ex. truncus arteriosus och

single ventricle torde shuntning , utéver hypoxi, ha spelat en betydande patogenetisk roll for
utvecklingen av lungkéarlssjukdomen.

Livskvalitet och funktionsklass vid sekundar pulmonell hypertension

fordelat pa kén och forekomst av Downs syndrom

Man Non-Down
Down

Kvinnor Non-Down
Down
Summa

Non-Down och Down.

Antal

NYHA
imannv

8/6/13/2
1/1/3/0

8/9/20/0*
1/2/2/0

* 1 extrakard.

begransning

EQ-5D
score

72
79

66
75

EQ-5D score vid senaste besok dar sddan uppgift fanns, fordelat pa kon samt

Skattning med hjalp av instrumentet EQ-5D infordes i registret i samband med att det blev
web-baserat. EQ-5D innehaller bl.a. en analogskala for livskvalitet, graderad fran 0-100.
Siffrorna ar sma, sarskilt for de med Downs syndrom och tillater inte kategorisk tolkning
men, det tycks inte som Down-patienterna skattar sin livskvalitet Iagre &n 6vriga med

sekundar pulmonell hypertension/Eisenmengers syndrom, snarare tvartom.
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Behandling med specifika lakemedel for pulmonell hypertension nagon gang,
fordelat pa kén och alder.

Specifik behandling fér pulmonell hypertension
%
Aldrig behandlade Fatt behandling Totalt behandlade

Kvinna € 35 ar 37 7 44 16
Man < 35 ar 21 8 29 28
Kvinna > 35 ar 49 15 64 23
Man > 35 ar 24 9 33 27
Totalt 131 39 170 23

Specifik behandling avser,ensamt eller i kombination, ndgot av ; endotelinantagonist, sildenafil, prostacyklin

Antal
25 -

20+

._.
[
]

10

20 28 38 44 52 al a8 Ta B4 20 028 36 44 52 60 65 76 B4 Alder
IMan Errinha Kin

Behandling [0 Fj behandling  [[]Fétt hehandling

Behandlingsintensiteten ar l&g, endast 23% av patienterna har vid nagot tillfalle behandlats
med specifika lakemedel. | analysen ingar dven avlidna patienter, patienter som kan ha
avlidit under en period da dessa lakemedels plats i behandlingen inte var etablerad. Det kan
ha bidragit till den laga siffran. Nagon markant alders- eller konsskillnad i
behandlingsintensitet kan inte pavisas.
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Behandling med specifika lakemedel foér pulmonell hypertension vid senaste besék som
intraffat fore 2010-12-31. Fordelning pa kon samt férekomst av Downs syndrom.

Annat
Ingen medel for Alla3i
spec.terapi ERB Sildenafil PAH komb.
Man Non- 33 7 1 2 1
Down
Down 10 2 0 0
Kvinnor Non- 65 11 5 1
Down
Down 15 1 0 0
z 123 21 6 3 1

ERB=endotelinreceptor antagonist

Uppgifter om behandling med specifika medel for pulmonell hypertension vid senaste
lakarbesok forelag for 154 patienter. 31 av de 154 (20%) patienterna hade da specifik
behandling for pulmonell hypertension. Da 39 patienter (se ovan) nagon gang haft sadan
behandling hade det foljaktligen blivit utsatt av ndgon orsak i 8 fall. Behandlingsintensiteten
tycks lagre bland Down patienter &n bland 6vriga.

Fordelning av NYHA funktionsklass hos patienter som vid senaste besok helt saknade
specifik behandling mot pulmonell hypertension

100% -+

90% -

70%
60% |
BENYHA IV
50% 1 ENYHA Il
30%
20% |

10%

0% -

Man Kvinnor
n=50 n=53

Diagrammet redovisar endast patienter dar bade uppgift om NYHA och medicinering fanns
vid senaste besok. Ungefar halften av patienterna utan specifik behandling fér pulmonell
hypertension befann sig da i funktionsgrupp NYHA 111-1V. Det &r en kategori av patienter dar
studier har kunnat pavisa en symptomlindrande effekt av endotelinreceptor-blockad.
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KATETERINTERVENTIONER

Kateterburen terapi vid medfott hjartfel, som ett alternativ till kirurgisk behandling, har
utvecklats snabbt sedan slutet av 1990-talet. Allt fler patienter, det galler bade barn och
vuxna, har kunnat behandlas. | den vuxna populationen, GUCH, utférdes 41
kateterinterventioner ar 2000, pa senare ar har det rort sig om nastan 200 arligen. De
senaste 4 aren tycks dkningen ha planat ut.

Verksamhet for kateterinterventioner finns i Goteborg, Linkoping, Lund, Stockholm och
Uppsala. Linkdpings och Uppsalas verksamhet har startat de senaste aren. Elektrofysiologisk
ablation utfors dven vid andra centra. | Goteborg tycks inte elektrofysiologisk ablation
registreras i registret vilket kan bero pa att proceduren inte utfors vid det sjukhus dar GUCH-
verksamheten bedrivs.

Forutom produktionsstatistik registreras bade det kort- och langsiktiga utfallet vad avser

behandlingsresultat och komplikationer under proceduren, 24-timmar, 3-6 manader och ett
ar efter ingreppet.

Kateterinterventioner (GUCH). Utveckling 2006-2010 samt férdelning pa olika typer av
intervention

2010 2009 2008 2007 2006 2006-2010 Fore 2006

Slutning ASD 63 55 74 65 59 316 192
Slutning PFO 79 73 83 73 60 368 110
Slutning PDA 5 6 9 6 7 33 15
Dilatation pulmonalstenos 4 6 4 2 2 18 14
Dilatation coarctation 15 18 13 14 4 64 21
Elektrofysiologisk ablation 8 16 20 21 23 88 36
Implantation klaffsubstitut 4 2 8 3 0 17 2

Ovrigt 4 3 6 1 3 17 19
Totalt 182 182 217 186 160 927 411

ASD = formaksseptumdefekt
PFO = ¢ppetstaende foramen ovale
PDA = Gppetstaende ductus arteriosus

Tva ganska tydliga trender kan ses, slutning av PFO och dilatation/stentning av
aortacoarctation har 6kat de senaste aren, medan antalet patienter som genomgatt slutning
av ASD har varit ganska ofordndrat. Slutning av PDA dr en "liten” produkt i vuxenvarlden.
Kateterburen klaffimplantation i pulmonalis introducerades 2007 men, antalet patienter som
lampar sig for den behandlingen tycks i dagslaget mera begransat an vad som ursprungligen
troddes.
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Kateterinterventioner vid GUCH utforda sedan starten fordelat pa typer och centra.
(det totala antalet for varje typ av intervention kan utlasas i tabellen ovan)

Slutning ASD Coarctatio — stentning/dilatation

0%

O Goteborg
B Lund

30% @ Stockholm
B Linkdping
OUppsala
BUmed

19%

42%

El-fys ablation

2%— 0%

o  Slutning PFO 0% Slutning PDA

0%

43%

Forutom att visa olika centras relativa storlek framgar att slutning av PFO, huvudsakligen pa
indikationen “paradoxal embolisering” sker i mycket mindre utstrdckning i Lund dn vid
ovriga centra. Kunskapslaget ar i detta sammanhang oklart och flera centra medverkar nu i
en randomiserad studie.

Som tidigare ndmnts registreras inte elektrofysiologiska ablationer i Goteborg.

Inom GUCH arbetsgrupp har manga ganger diskuterats och ventilerats huruvida
kateterinterventioner borde centraliseras eller ej. Uppfattningarna har varit skiftande. Man
kan konstatera att utvecklingen gatt mot en ékad spridning

En mycket detaljerad redog0relse for utfallet och komplikationsfrekvensen vid
kateterinterventioner pa vuxna med medfott hjartfel i Sverige aterfinns i SWEDCONSs
arsrapport for 2009. Verksamheten bedémdes da sta sig val vid jamforelse vad som hade
rapporterats internationellt.
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Analyser avseende SWEDCON/Kongenital hjartkirurgi

Registerdelen som avser Kongenital hjartkirurgi ar annu inte helt fardigstalld i SWEDCON
och vissa funktioner saknas annu. Landets tva centra for Kongenital hjartkirurgi har anda
paborjat inmatningen av operationsdata. Inmatningen av data har pabdrjats efter olika
principer pa de bada centra, retrospektivt eller prospektivt, varfor direkta jamforelser mellan
centra annu sa lange inte kan goras.

Fordelning pa diagnosgrupper

700 | 623

B MedECC BUtanECC

Registreringar for totalt 1480 operationer finns nu i registret och har medtagits i analyserna.
Som férvantat utgor shuntvitier av typ ASD, VSD och AVSD majoriteten av operationerna.
Operation med ECC (extracorporeal cirkulation) innebar operation med sk hjart-lungmaskin.
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Fordelning pa aldersgrupper

541

s 487
600 [ e 8

500
400
300
200
100

<1lman 1 man—<1ar 1-18 ar

B MedECC BUtanECC

Fordelningen pa aldersgrupper visas ovan. Det framgar att ca 2/3 av barnen opereras fore 1
ars alder. Andelen barn opererade under 1 manads alder utgor ca 30 % vilket visar pa
barnhjartkirurgins akuta karaktar.

Mortalitet

Totalt 54 dodsfall intraffade bland de 1480 opererade barnen, varav 31 skedde inom 30
dagar fran ingreppet. Detta ger en 30 dagars mortalitet pa 2 %. Ytterligare 12 dodsfall
intraffade inom ett ar efter operationerna, vilket ger en total mortalitet inom forsta aret efter
operation pa 2,9%. De 6vriga 11 dodsfallen intraffade betydligt senare. Registret kommer
fortsattningsvis att kunna ge information om bade 30-dagars mortalitet och sen-mortalitet for
olika operationstyper.

Anvandning av ECMO

| detta material med 1480 operationer har i 7 fall ECMO ( extra-corporeal membran-
oxygenering ) anvants preoperativt och i 18 fall anvants postoperativt dar patientens egen
hjart-och/eller lungfunktion sviktat. | majoriteten av dessa fall kunde detta hjart-lungstod
framgangsrikt avvecklas.
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Vantetider

Vintetid i dagar
Operationstyp
Medel | Median| Min | Max | Antal
Med ECC 75.38 51.50| -26.00| 381.00 278
Utan ECC 36.55 19.00 1.00| 325.00 31
Totalt 71.49 45.00| -26.00 | 381.00 309

Véntetiden finns registrerad for totalt 309 av de opererade barnen, och endast for barn som
matats in prospektivt. I samband med hjartkonferens har man angivet vad som &ar lamplig
tidpunkt for operation for patienten och vantetiden har sedan beraknats fran borjan av den
perioden. Ett barn har opererats 26 dagar fore den angivna “limpliga tidpunkten”, ddrfor
blir vardet negativt. Av barnen som vantade pa operation med ECC fick 91/278 vanta langre
an 90 dagar och av patienterna som vantade pa operation utan ECC fick 2/31 vénta langre
an 90 dagar.

Planering av operationsverksamheten

1046

1200 <
1000
800
600
400
200

Utan ECC Med ECC
‘ B Elektiv IOpIanerad‘

Bilden visar antalet elektiva operationer i de olika grupperna. Antalet oplanerade (akuta)
operationer ar stort, vilket gor den kirurgiska verksamheten svar att planera.

Nar den kirurgiska delen av registret ar fardigstalld kommer man att kunna jamfora landets
tva kirurgiska centra vad avser operationsresultat och da inte enbart betraffande mortalitet
men aven betraffande komplikationsfrekvens dar re-operationer inom samma vardtillfalle
men aven inom 1 ar ar viktiga parametrar. Likasa kommer man ha ett instrument for justering
av vantetider sa att bada centra uppfyller kravet om kirurgi inom lagstadgad véntetid.
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