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BAKGRUND OCH SYFTE

Antalet vuxna med medfott hjartfel (GUCH=Grown-Up Congenital Heart
disease) okar kontinuerligt som en f6ljd av de mycket goda behandlingsresultaten inom
barnkardiologi och barnhjartkirurgi. I Sverige uppskattas antalet idag till omkring 20.000 och
antalet vuxna med medfott hjértfel har redan kommit eller kommer snart att Gverstiga antalet
barn med samma sjukdom. Barn som tidigare avled under barnaaren nar nu vuxen alder och vi
moter patientkategorier som tidigare inte har funnits. Kunskap och erfarenhet av deras
hjéartsjukdom é&r av naturliga skil begransad.

Knappt en procent av alla levande fodda barn har ndgon form av
hjartmissbildning (750-1000/ar i Sverige). Svarighetsgraden varierar och d&ven om en
betydande del dr lindriga kommer forr eller senare ndgon form av behandling att kridvas hos
en majoritet av patienterna. Variationsbredden inom faltet medfodda hjértfel och darmed
”GUCH” ar mycket stor p.g.a. att s manga olika typer av hjértfel finns och for att de
kirurgiska och medicinska behandlingsmetoderna mer eller mindre kontinuerligt fordndras.
Vid komplicerade hjértfel finns inte séllan andra associerade organsjukdomar eller syndrom,
vilka kriver speciell omsorg och samarbete dver specialistgrinserna. Aterkoppling av
barnhjértsjukvérdens ldngsiktiga behandlingsresultat r en vasentlig uppgift.

De flesta patienterna med medfott hjartfel opereras under barndomen. For
huvudparten dr operationen inte i strikt bemarkelse botande utan korrigerande, det ar sarskilt
patagligt for de med komplext hjértfel. Dessa patienter behdver fortsatt hgspecialiserad
kontroll/utredning och krédver ofta sdvil medicinska som kirurgiska behandlingar senare i
livet. Utldndska skattningar har gjort géllande att 25-50 % av de vuxna med medfott hjértfel
kraver ett medicinskt omhindertagande vid specialenhet (GUCH enhet). Men, det borde vara
en malséttning att alla, oavsett typ av hjartfel, triffade specialkunnig hjartldkare minst en géng
under ungt vuxenliv for att {4 initierad bedomning och radgivning.

Som ett alternativ till kirurgisk behandling har pé senare &r utvecklats
kateterburen behandling vid vissa tillstind. Minskad postoperativ smérta och franvaro av
langa postoperativa konvalescenstider dr uppenbara fordelar men, som med all ny behandling,
maste kort- och langsiktiga resultat samt komplikationer noggrant kartldggas.

Hjartsjukdom hos unga vuxna pdverkar ocksa sociala faktorer, t.ex. yrkesval,
familjebildning och fritidsaktiviteter. En viktig friga for manga kvinnor med medfott hjartfel
ar om de kan foda barn. For de med komplicerat hjartfel dr erfarenheten pa den punkten
knapphéndig eftersom det ror sig om patientgrupper som tidigare inte har existerat. Fragor om
arftlighetsgdng dr vanliga och berdr mén lika mycket som kvinnor.

Registrets syfte kan summeras i nedanstaende punkter:

e Att genom kvalitetssékring forbattra varden av vuxna med medfott hjartfel

Att skapa forutsittningar for framtagande av nationella riktlinjer for
omhéndertagande/behandling

Att identifiera och beskriva riskgrupper avseende framtida komplikationer

Att ge feed-back till barnkardiologi och barnhjértkirurgi genom langsiktig uppfoljning
Att skapa underlag for forskning pé savél nationell som internationell niva

Att tjina som informationskaélla vid diskussion om existentiella frigor 1 det enskilda
fallet



TACKNINGSGRAD
For att patient skall kunna inkluderas i GUCH registret krivs:

e Omhéndertagen/beddmd vid ndgot av landets 7 GUCH verksamheter (= i registret
deltagande centra).

e Medfott hjartfel

o Alder>16ar

Patienter med enkelt hjirtfel, som ej behdver specialistvard, kommer dérfor inte
med i registret eftersom de inte har aktualiserats vid ndgon specialenhet. Nar en sddan patient
drabbas av en komplikation blir specialistverksamheten ofta engagerad och dé sker
registrering. De registeransvariga dr medvetna om denna selektionsmekanism och att
registerdata kan komma att framstilla verkligheten dystrare d4n den egentligen &r for enkla
hjértfel. Hos de med mycket komplicerat hjartfel sker som regel en strukturerad dverforing
frdn barnkardiologin till GUCH verksamheterna och for dessa diagnosgrupper kommer
registrets tickning vara mycket god. Detsamma géller patienter med medfott hjartfel som i
vuxen alder skall genomga fornyad hjértkirurgi eller kateterburen behandling eftersom det
helt kanaliseras via GUCH verksamheterna.

For att fi en mer komplett bild av barnhjértsjukvardens langsiktiga resultat dr det
onskvart att alla barn som opererats for medfott hjartfel och nar vuxen alder ar
inkluderade i registret. Skapandet ett barnkardiologiskt register som omfattar alla barn med
medfott hjértfel och som ér integrerat med GUCH-registret pagér darfor. I framtiden kommer
GUCH-registret darfor ge en dn mer heltickande bild av langtidsforloppet och utfallet av
given vard hos patienter med medfott hjartfel. Vidare diskuteras att inkludera dven lidgre
vardnivaer i registret for att pa sa sitt fa en battre tickning av enklare och formodat
okomplicerade hjartfel.

SVENSKA HIJART-KARLREGISTREN

GUCH registret ingér i Svenska Hjartkarlregistren som dr en
paraplyorganistaion for ett flertal register som anvinder den tekniska plattform och den
kompetens som Uppsala Clinical Research Center (UCR) under ledning av professor Lars
Wallentin besitter.



DATAINSAMLING OCH ATERKOPPLING

Registret borjade byggas upp 1992. Fran 1998 har samtliga GUCH-enheter vid
de 7 universitetssjukhusen deltagit. En forsta arsrapport kunde ldmnas 1999. Med hjélp av
UCR (se ovan) har under 2004-2005 registret omformats och blivit web-baserat. Sedan varen
2005 sker inmatning av data via Internet.

Registerdata och analyser dr omedelbart tillgdngliga via webben i form av:
e Aterkommande &rsrapporter (offentliga)
e Preformerade beskrivande och analytiska rapporter som dagligen uppdateras och ér
atkomliga via registret, dvs for anvindarna. Egna och nationella data erhalls da.
e Export av data till statistik/excel program nar fragestéllningar som inte ticks av de
preformerade analyserna uppkommer.

Registerhallare mots flera ganger om &ret och diskuterar tekniska aspekter samt
hur registerdata skall anvindas for att forbéttra varden av vuxna med medfétt hjartfel.
Registret har ocksa en mycket viktig beskrivande funktion for de patientkategorier som
antingen inte tidigare har funnits eller som ar véldigt ovanliga. Snabbt kan visentlig
information erhéllas och anvéndas i det enskilda patientfallet.

Som en “bieffekt” har registret stimulerat till 6kat samarbete mellan Sveriges
GUCH centra och bidragit till en harmonisering och samsyn pa svensk GUCH vard. I ett
internationellt perspektiv dr registret unikt.

KVALITET OCH VALIDITET

Registret innehaller funktioner som omdjliggdr inmatning av orimliga virden
och som fragar inmataren om riktigheten nir det géller extrema om &n ej orimliga varden.
Den smidiga dterkopplingen gor det mdjligt att snabbt upptdcka och kontrollera outliers”.

Registret innehéller uppgifter om underliggande hjértfel och vilka behandlingar,
oftast kirurgiska, de har foranlett. Detaljerad information om medikamentell behandling,
status och undersokningsfynd (t.ex. ekokardiografi) gors vid varje besok. Till skillnad frén
manga andra kvalitetsregister dr registret longitudinellt och ett forlopp kan darfor foljas Gver
tiden. Enklare sociala variabler och graviditetsutfall noteras. I och med att registret web-
baserades lades livskvalité-aspekter till (EQ-5D) liksom ett noggrant uppfdljningschema efter
kateterburna behandlingar for att registrera resultat och komplikationer. P4 den senare
punkten har registret total nationell tickning.

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

ANTAL REGISTRERADE, utveckling 2002-2006
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Det totala antalet registrerade patienter dkar stadigt och inget tyder pa att 6kningen planar
ut. Uppskattningsvis finns i Sverige 20.000 vuxna med medfott hjartfel. Drygt 20 % av dem &ar
foremal for omhandertagande vid specialenhet (och darmed med i registret) och det kan
indikera en otillracklighet i sjukvardorganisationen da det anses att 25-50 % skulle ha
behov av sadan specialistvard. Det kan ocksa finnas ett morkertal betingat av att patienter
tappas bort p.g.a. bristande 6verféringsrutiner mellan barn- och vuxensjukvard. Den
pagaende utvecklingen av ett barnkardiologiskt register lankat till GUCH-registret kommer i
sa fall att upptacka det sa att atgarder kan vidtas.

Kons- och aldersfordelning
Kvinnor Mén
Antal 2665 2762
Medel 39 36
Alder, &r Median 35 32
Range 16-87 16-92

En mycket stor andel av patienterna ar unga och befinner sig i bérjan av
vuxenlivet, mer an halften ar yngre an 35 ar. Deras behov kan darfor skilja sig avsevart fran
andra typer av hjartsjukdom dar patienterna som regel ar mycket aldre, exempelvis
radgivning avseende graviditet, genetisk radgivning, yrkesval etc.



DIAGNOSFORDELNING

Antal %, andel av shuntvitier
ASD 1180 53
VSD 659 30
PDA 141 6
AVSD 236 11

Shuntfel
2211

Aorta klaffel
741

Midre grupper
213

Mitralklaffel
110

Aorta anomalier Transposition

533 297

Pulmonalklaffel
357

Ovriga
523 Fallot/Hbégerkammaranomalier
442

Shuntvitier dominerar bland underliggande diagnoser. Cirka 20 % av patienterna har
formaksseptumdefekt (ASD) vilket kan jamforas med de 10 % de utgdr i barnkardiologiska
rapporter éver incidensen medfodda hjartfel hos levande fodda. Det finns flera tankbara
forklaringar, en kan vara att ASD i hog utstrackning upptécks forst i vuxen alder och att ASD
darfor ar ett vanligare hjartfel an vi tidigare har trott. Det borde i sa fall leda till en ckad
diagnostisk vaksamhet inom barnsjukvarden. En annan férklaring skulle kunna vara att
ASD inte &r ett sa godartat som vi har antagit utan att en betydande sen sjuklighet — som
aktualiserar patienten vid ett GUCH centra — foreligger.

85 patienter har s.k. enkammarhjarta (ingar i ”mindre grupper”), det ar en kategori som
okar snabbt i antal och som ofta har ett stort vardbehov.

ASD=formakseptumdefekt, AVSD=atrioventrikular septumdefekt, VSD=kammarseptumdefekt,
PDA=0ppetstaende ductus arteriosus.



FUNKTIONSSTATUS vid senaste besdk och relaterat till diagnos
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Funktionsstatus i form av NYHA (New York Heart Association) beddms regelméssigt vid de
uppféljande kontrollerna och kan darfor foljas over tid och lampar sig for jamforelse mellan
olika grupper. Flertalet GUCH patienter anser sig vara fria fran symptom (NYHA 1) eller
endast ha lindriga funktionsbegréansande symptom av sitt hjartfel (NYHA 11). Férdelningen
mellan grupperna har inte andrats de senaste aren. Den allmanna 6kningen av antalet
patienter medfor emellertid att det absoluta antalet svart symptomatiska patienter — som har
ett stort sjukvardsbehov - 6kar patagligt, sedan 2003 har antalet patienter i funktionsgrupp
NYHA 111 och IV 6kat med 35 %.

I och med web-baseringen av GUCH-registret infordes aven ett matinstrument for livskvalité
(EQ-5D). P.g.a. den korta tid som forflutit &r det &nnu inte meningsfullt att redovisa utfallet
men, det kommer framdver att kunna medverka till kvalitetsutvecklingen av GUCH-varden.



Funktionsstatus relaterat till diagnosgrupp

Huvuddiagnos

Totalantal % av totalantal

patienter i NYHA 1I-1V

2006
2006 2005 2004

Aorta anomalier 533 2 15 <1
Aorta klaffel 741 2 1,5 1
Enkammarhjartan 85 20 19 20
Fallot 442 8 8 8
Mitralklaffel 110 5 3 1
Pulmonalklaffel 357 5 5 5
Shuntfel 2211 6 6 6
Transposition 297 9 9 9
Tricuspidalisklaffel 104 11 10 10
Truncus arteriosus 24 17 21 35
Ovriga 523 6 8 7

Patagliga och starkt begransande symptom (NYHA 111 och 1V) &r vanligt hos de med mycket
komplex medfott hjartfel sdsom Enkammarhjarta’™ och “Truncus arteriosus”. Vid
Transposition” och Fallotmissbildning™ &r pataglig funktionsinskrankning vanlig med en
prevalens pa knappt 10 %. Jamfort med 2004 och 2005 ses inga omfattande férandringar.
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MORTALITET

Fortida dod bland vuxna med medfott hjartfel ar inte ovanlig. Av de nastan 5500 registrerade
hade 194 (3,6 %) avlidit fram till utgdngen av 2006. 23 av dodsfallen inf6ll under 2006 och
mer an halften av dem hade kardiell bakgrund.

Antal
Avlidna, totalt 194
varav plotsligt 83
varav perioperativt 7
Alder vid dédsfall (&r)
Medel Median  Range
Kardiell dédsorsak 136 45 48 26-87
Icke-kardiell dédsorsak 52 55 55 20-84
Okant 6 53 48 26-87

Kardiell dédsorsak dominerar och i halften av dessa fall ar patienten yngre &n 48 ar vid
dodsfallet.

Mer an 40 % av dddsfallen &r plétsliga, andelen har dkat jamfort 2005. Det understryker att
arytmi ar en vanlig och manga ganger allvarlig komplikation hos vuxna med medfétt hjartfel.
Den kunskapen maste i sin tur inverka pa diagnostiska och terapeutiska forhallningssatt.
Forandrigar i mortalitet och mortalitetsmonster utgor darfor en viktig grund for
kvalitetsarbetet.
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SOCIALA VARIABLER

Boende

Under 20 ar

Over 20 ar
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%

l:lHos foraldrar l:l Eget boende - Institution-gruppboende
Annat Information saknas

Fordelning av boendeform hos patienter yngre respektive aldre an 20 respektive 25 ar.

Fordelning av boende

Under 25 ar I

Over 25 ar

0 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100

%
l:lHos foraldrar l:l Eget boende - Institution-gruppboende
Annat - Information saknas

Fynden ofdrandrade jamfort ar 2004. Det har funnits en oro for att hjartsjukdomen under
uppvaxten kan medféra éverbeskydd och férhindra en normal frigdrelse. Eget boende
indikerar socialt oberoende och skulle i detta sammanhang kunna vara en enkel markor.
Bland patienter aldre an 20 ar bor 11 % hos foraldrarna och for de aldre &n 25 ar ar
motsvarande siffra 4 %. Motsvarande siffror for 2005 var 12 respektive 4 %. Det forefaller
darfor inte som om frigorelsen uttryckt pa detta satt ar allvarligt paverkad eller utvecklas i
en icke onskvard riktning — information som bor vara av vikt att kanna till for de
barnkardiologiska verksamheterna.
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Utbildningsniva

Utbildningsnivan hos patienter med olika typer av hjartfel.

Aortaanomalier

Aortaklaffel

S

Pulmonalklaffel

Shuntvitium

Transpositioner
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%
l:' Hogskola [:] Folkhdgskola - Gymnasium

Grundskola Annan Information saknas

Jamfort med ar 2004 och 2005 har monstret inte markbart andrats. Patientalder varierar i
de olika diagnostiska grupperna och har sékert stor inverkan pa utfallet. I grupper med
manga unga individer har manga annu inte alder for hogskolestudier (transpositioner). |
grupper med manga aldre individer (t.ex. shuntvitium) avspeglar utbildningsnivan mer den
utbildningsstandard som forelag pa 1950- och 1960-talen.

13



TRANSPOSITION OPERERAD ENLIGT SENNING/MUSTARD

Hjartsviktsproblematik

Vid Mustard/Senning korrektion av transposition kommer hoger kammare att tjana
systemcirkulationen. Nedsatt systolisk systemkammarfunktion och hjartsvikt ar vanliga
problem i langtidsforloppet. Nedan redovisas utfallet vid ekokardiografi under aren 2002 —
2006 (ar rapporterad hos c:a 90 % av samtliga) samt hjartsviktsbehandling (ACE-
hammare/A ll-antagonist, betablockad, digitalis eller diuretika) hos dem med minst mattligt
nedsatt systolisk systemkammarfunktion. For 2005 - 2006 anges ocksa
behandlingsintensiteten for dem med pataglighjartsviktssymptomatologi.

2002 2003 2004 2005 2006

Antal pat. med rapporterad ekokardiografi 119 135 150
Mattligt eller uttalad systemkammardysfunktion, antal 41 a7 51 56 59
Mattligt eller uttalad systemkammardysfunktion, % 51% 38% 43% 41% 39%
Andel med ACE/All-antagonistterapi 27% 26% 20% 30% 42%
Andel med nagon form av hjartsviktsterapi 34% 34% 27% 37% 53%
Antal pat. (% av samtliga) med pataglig hjartsvikt - NYHA Il 7 (6%) 10 (7%)
Andel av dessa med ACE/All-antagonistterapi 14% 50%

Uppfoljningen via GUCH registret visar att en mycket stor del av patienter med transposition
opererad enligt Senning/Mustard far hjartfunktionen bedémd med ekokardiografi. Hos de
med patagligt nedsatt systolisk systemkammarfunktion har andelen behandlade med ACE-
hammare/All-anatagonist okat fran 20% till 42 % de senaste 2 aren. | gruppen med
symptomgivande hjartsvikt har andelen behandlade 6kat fran 14% till 50%.

Behandlingsintensiteten_har klart férbéattrats jamfort tidigare ar och ses som en f6ljd av den
diskussion registerdata har medfort. Det bor dock papekas att vetenskapligt underlag for
profylaktisk terapi vid féga symptomgivande nedsattning av systemkammarfunktionen i denna
situation saknas da terapirekommendationen grundas pa forhallanden hamtade fran
forvarvad hjartsjukdom. Unga patienter, som det har ror sig om, kan vara obenégna att ta
kronisk medicinering i avsaknad av symptom.
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COARCTATIO AORTAE

Coarctatio aortae, en fortrangning pa stora kroppspulsadern, ar en vanlig hjart-
kéarlmissbildning som kirurgiskt har kunnat atgardas allt sedan mitten av 1940-talet.
Coarctatio aortae uppfattas garna som ett enkelt och godartat hjartfel. Det &r inte korrekt
men missuppfattningen kan forklara varfor bara en mindre andel av de med opererad
coarctatio aortae skots vid GUCH-mottagningar. Det ar oklart i vilken utstréackning de
utanfor GUCH-mottagningarna ar féremal for uppfoljande kontroll 6verhuvudtaget.

Antal patienter 496
Man/kvinnor 300/196
Opererade for coarctation 80%

Systoliskt BT > 140 mm Hg eller diastoliskt BT

0,
>90 mm Hg vid senaste kontroll 29%
Diagnos "hypertoni” bland dessa 26%

BT< 140/90 mm Hg hos dem med

0,
hypertonidiagnos 33%

Behandling antihypertensiva, % av alla

patienter
Betablockad 21%
Diuretika 8%
Ca-antagonist 6%
ACE-hammare/A2-antagonist 13%

Registerdata visar att forhojt blodtryck ar vanligt vid langtidsuppf6ljning, hos néara 1/3.
Forutom huvuddiagnos infors i registret aven bidiagnoser, en sadan ar hypertoni. Drygt 70 %
av de med diagnos hypertoni tycks ha blodtryck éver vad som kan anses vara rimligt
malvarde. FOrvisso utgor inte en enstaka blodtrycksmétning tillréckligt underlag for att
initiera/andra behandling men siffrorna kan antyda att blodtrycksbehandlingen hos
patienter med opererad coarctatio aortae ar suboptimal. Detta bor leda till 6kad fokusering
och férdjupade analyser. Siffrorna fér 2006 ar vasentligen oférandrade jamfort 2005.
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Kateterburen behandling av medfodda hjartfel — saval av vuxna som barn - har den senaste
10-arsperioden utvecklats i snabb takt och antalet ingrepp pa vuxna med medfétt hjartfel har
mangfaldigats. Under 2006 utfordes 151 kateterburna ingrepp pa vuxna med medfott hjartfel
i Sverige, att jamfora med 41 ingrepp under ar 2000. Fordelning pa typ av ingrepp framgar
pa nasta sida. Fransett kateterburen arytmibehandling har behandlingarna i stort sett bara
agt rum vid tre centra; Goteborg, Lund och Stockholm. Under 2007 har dock Link6ping
startat kateterslutning av formaksseptumdefekt/6ppetstaende foramen ovale.

| och med GUCH-registrets web-basering 2005 kom sarskild vikt att fokuseras pa
kvalitetskontrollen av dessa behandlingar. Registret forutsatter rapport avseende

KATETERINTERVENTIONER

forhallandena dagen efter, 3-6 manader samt 1 ar efter behandlingen.

Riket
Goteborg
Stockholm
Lund
Uppsala
Link6ping
Umea
Orebro

Kateterinterventioner, antal

Allatyper
1:a halvaret

2007 2006 2005
84 151 129
41 70 69
24 49 30
16 25 20
3
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Kateterinterventioner, fordelning pa typer och behandlingsort.

Kateterinterventioner 2006, antal

Alla Slutning Slutning Slutning Elektrofysiologisk

typer ASD PFO PDA Ablation
Riket 151 59 60 7 14
Goteborg 70 30 33 4 -
Stockholm 49 15 24 2 3
Lund 25 14 3 - 5
Uppsala 5 - - - 4
Linkoping 2 - - - 2
Umea - - - - -
Orebro - - - - -

Bland 6vriga, i tabellen ej specificerade, kateterinterventioner marks;
ballongdilatation/stentning av coarctatio aortae, dilatation av pulmonalstenos,
dilatation/stentning av lungartarobstruktioner/conduit, slutning av arterio-vendsa och
coronara fistlar.

ASD=formakseptumdefekt, PFO=06ppetstaende foramen ovale, PDA=06ppetstadende ductus
arteriosus.

Den dominerande orsaken till slutning av 6ppetstaende foramen ovale (PFO) ar att forhindra
paradoxal embolisering vid s.k. kryptogen stroke (=slaganfall utan annan pavisbar orsak).
Solida vetenskapliga bevis for behandlingens effektivitet saknas. Det oklara kunskapslaget
lamnar utrymme for olika tolkningar och indikationer vilket férklarar variationen i antalet
ingrepp mellan de tre centra. Hos ett mindre antal av patienterna finns en hdger-vanster
shunt som ger upphov till arteriell hypoxi och indikationen for slutning ar da symptomatisk.
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Resultat och komplikationer vid behandling av férmaksseptumdefekt (ASD) och
oppetstaende foramen ovale (PFO) under perioden 2005 01 01 — 2007 06 30.
Nationella data.

Kateterslutning ASD/ PFO 2005 01 01 - 2007 06 30
ASD PFO

Antal 145 143

Prognostisk indikation, % 57% 95%

Ingrepp utan narkos, % 30% 32%

Intervention fullféljd, n (%) 121 (84%) 141 (99%)

Intervention avbruten o

fore terapiforsok, n (%) 9 (6%) 0

Intervention avbruten o o

efter terapiférsok, n (%) 15 (10%) 2 (1%)

Resultat efter fullfoljd intervention

Ingen restshunt (ingen + trivial

restshunt), %

24 - timmarskontroll 70 (88) % 95 (100) %

1 - arskontroll 90 (93) % 76 (93) %

Komplikationer under eller i néra

anslutning till behandling. 13 (9%) 6 (4%)

Varav:

Bail-out kirurgi, n (%) 2 (1%) 0

Tromboembolism, n (%) 2 (1%) 3 (2%)

Transfusionskrévande blédning, n (%) 2 (1%) 0

Terapikravande arytmi, n (%) 4 (3%) 2 (1%)

Owrigt, n (%) 3 (2%) 1 (1%)*

Hjarttamponad 0 0

Mortalitet 0 0

* = device-embolisering 10 ménader efter implantation

Hos 84 % av ASD-patienterna och 99 % av PFO-patienterna kan behandlingen fullféljas.
Skillnaden betingas av att de anatomiska forutsattningarna skiljer. Andelen avbrutna
interventioner i ASD gruppen torde betingas av patientselektionen, att forsok gors aven i fall
dar de anatomiska forutsattningarna ar mindre goda. Utvecklingen i detta avseende skall
foljas och registret kan darmed komma att bidra till att optimera patientselektionen.
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Behandlingsresultaten ar goda. Hos 93 % av ASD patienterna dar interventionen fullféljts
har behandlingsmalet uppnatts vid arskontrollen — att eliminera hemodynamiskt betydelsefull
shunt. Vid PFO, &r den huvudsakliga behandlingsindikationen ’kryptogen stroke™ och
befarad paradoxal embolisering. Behandlingsmalet &r da att helt sluta
formakskommunikationen, antalet patienter som genomgatt 1-arskontroll i den gruppen ar
emellertid lagt vilket gor siffrorna osakra. Det skulle vara an mer adekvat att rapportera
aterfall i stroke/TIA eftersom behandlingens syfte vid PFO i sa hdg utstrackning ar att
forhindra det. Det ar en malsattning i framtiden da registret medger registrering av cerebral
embolisering.

Antalet komplikationer &r relativt f och typen av komplikationer ar inte dverraskande med
tanke pa ingreppets natur. Vid PFO-slutning foreligger 2% risk for tromboemboliska
komplikationer vilket &r ett observandum som maste fljas noga, i synnerhet som avsikten
med behandlingen regelmassigt ar att forhindra upprepad, sarskilt cerebral,
tromboembolism.

Ingen mortalitet och ingen perforation av hjartat i samband med ingreppet finns rapporterad.

Sammantaget bedoms kateterburen slutning av ASD och PFO i Sverige halla hog kvalitet
med goda resultat och en lag prevalens av allvarliga komplikationer. Det medicinska vardet
av rutinmassig slutning av PFO vid kryptogen stroke ar emellertid &nnu oklart.

D4 behovet av kateterinterventioner i Sverige ar begréansat till drygt 150 fall/ar behovs en
fortsatt centralisering for att vidmakthalla kvalitet och utvecklings-/utbildningsbehov.
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CONDUIT

Conduit ar en kirurgiskt implanterad (som regel klafforsedd) forbindelse, i de allra flesta fall
mellan hdger kammare och lungartar. | Sverige anvands s& gott som uteslutande s.k.
homograft i detta sammanhang. Med tiden degenererar dessa och behdver bytas. Conduitbyte
har darfor forutspatts att bli en betydande del av hjartkirurgin hos vuxna med medfott hjartfel
i framtiden. Analys av conduits hallbarhet ar viktig; for kvalitetssakring, for
sjukvardsplanering och som information till berdrda patienter.

Vid komplexa transpositioner och truncus arteriosus sitter conduit inte i ’anatomisk
position”. Fr.a. vid pulmonalinsufficiens sekundart till kirurgi vid Fallots anomali och
pulmonalstenos anvéands homograft (och ofta enbart sjélva klaffen) som da sitter i anatomisk
position. I registret finns totalt 197 patienter med conduit och med underliggande diagnos
enligt foljande:

Fallot/pulmonalklaffel 125
Transposition + truncus art. 43
Ovriga 29
Fallot. Frihet frdn conduitbyte. Rastelli. (TGA+truncus art). Frihet fran conduitbyte.
1.0 1.0
0.9 0.9
0.8 0.8
0.7 0.7
0.6 0.6
0.5 0.5
0.4 0.4
0.3 0.3
0.2 0.2
0.1 0.1
0.01 , , . 0.0, , . :
10 20 30 0 10 20 30
Ar Ar

Frihet fran conduitbyte relaterat till tiden fran conduitimplantation, uppdelat pa gruppen
’Fallot/pulmonalklaffel” och gruppen “Transposition och Truncus arteriosus”.

Under de forsta 20 aren efter conduitimplantationen har ungefar hélften av patienterna
genomgatt conduitbyte, oavsett conduit position. Daremot tycks tidigare conduitbyte vara
vanligare bland dem som har transposition eller truncus arteriosus som bakgrund. Tidigt
conduitbyte kan tala for att kirurgiskt-tekniska orsaker, snarare an degeneration, har storre
betydelse nar conduit inte sitter i anatomisk position. Det kan registerdata inte besvara utan
det kraver en separat fordjupad undersokning.

Langtidsresultaten vid svensk conduit-kirurgi, sasom det ar beskrivet har, havdar sig val vid
en internationell jamforelse.
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SEKUNDAR PULMONELL HYPERTENSION
— EISENMENGERS SYNDROM

For idiopatisk och sklerodermibetingad pulmonell hypertension finns numera specifik, men
mycket kostsam lakemedelsbehandling som férbattrar savél prognos som symptomatologi.
Pulmonell hypertension ar en inte ovanlig komplikation till kongenital hjartsjukdom och det
finns studier, i forsta hand fOr att utrona dessa medels sékerhet, som indikerar att de kan
lindra symptom aven hos dessa patienter. Infor fortsatta stéallningstaganden ar det av varde
att kunna beskriva denna patientpopulation och analysera i vad man specifik
lakemedelbehandling redan har initierats.

I GUCH registret finns ~’sekundar pulmonell hypertension” som en egen diagnos. Nedan
redovisas de 127 patienter som asatts denna diagnos fram till utgangen av ar 2006. Siffrorna
representerar ett minimivarde da det kan finnas patienter med sekundar pulmonell
hypertension dar diagnosen av nagon anledning ej angivits och da det finns patienter med
lagre grad av pulmonell hypertension dar man kanske inte har funnit fullt fog for diagnosen.

Antal Levande CNS%ninq
Samtliga 127 96 29
varav:

Shuntvitier 96 72 27
ASD 26 21 0

VSD 62 44 27

Ovr. shuntvitier 8 7 0
anomal 4 4 0
Transposition 6 3 0
Truncus art. 3 2 0
Ovriga 18 15 2

Drygt 2% av alla patienter i registret har drabbats av sekundar pulmonell hypertension. | %
av fallen ror det sig om Eisenmengers syndrom, dvs. shuntvitium som komplicerats med
hypertensiv lungkéarlssjukdom. Omkring ¥ av patienterna har Downs syndrom eller
missbildning i centrala nervsystemet (CNS) vilket kan vara av betydelse vid terapeutiska
Overvaganden.
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Vitalstatistik Alder vid franfalle (avlidna)
eller 06 12 31 (levande), ar

Antal varav Mb Down Medel Median Range
I livet 06 12 31 96 21 43 37 18-84
Avlidna 06 12 31 31 8 42 37 20-79

Mortaliteten &ar betydande, % av patienterna har avlidit. Patienter med Mb Down tycks inte
vara overrepresenterade darvid lag. Fortida dod ar vanligt, i mer an halften av fallen fére 40
ars alder.

Funktionsstatus

NYHA | 15%
Néra héalften av patienterna ar NYHA Il 28%
patagligt funktionsinskrankta, NYHA Il 42%
i funktionsgrupp NYHA 1I1.. NYHA IV 0%
Ej klassificerbara enl. NYHA 15%

Levande patienter, n=86

Lakemedelsbehandling mot pulmonell hypertension (Ca-antagonism undantaget)

50 patienter med sekundar pulmonell hypertension sags vid ett eller flera mottagningsbhesok
under perioden 2005 01 01 — 2006 12 31. Tabellen anger lakemedelsbehandling vid senaste
besok.

Endotelin- Prostacylin-
Antal Obehandlade antagonist Sildenafil analog/
annan terapi

Samtliga 50 40 7 2 1
varav

ASD 9 4 3 1 1

VSD 20 20 0 0 0

Transposition 3 1 2 0 0

Ovriga 18 15 2 1 0

Behandlingsintensiteten ar Iag. Ingen Eisenmengerpatient med kammarseptumdefekt (VSD)
som bakomliggande hjartfel har specifik lakemedelsbehandling mot pulmonell hypertension
medan mer an 50 % av de med formaksseptumdefekt (ASD) som bakomliggande diagnos har
sadan terapi. Under den aktuella perioden behandlades ytterligare en ASD patient med
endotelinantagonist men behandlingen var avslutad, pga biverkningar, vid senaste besok.
Man kan fraga sig vad skillnaden i behandlingsintensitet mellan VSD- och ASD-gruppen
beror pa.
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VARDKONSUMTION

Given vard for 2 diagnostiska grupper under 3-arsperioden 2003-2005, fordelat
pa olika centra.

Tva diagnostiska grupper har utvalts; aortaklaffel och transposition opererad enligt
Senning/Mustard. Totalantal patienter vid utgangen av 2005 i varje grupp och antalet
patienter som har haft lakarbesok under perioden 2003 01 01 — 2005 12 31 anges. Utdver
lakarbesok finns andra vardkontakter men numeraret ar litet och redovisas ej.

Baserat pa antalet kontrollerade patienter har sa det genomsnittliga antalet
mottagningsbesok, arbetsprov och ekokardiografier under den aktuella 3-arsperioden
beréknats.

Aortaklaffel

Hela Genomsnittligt

Kontrollerade " " Arbetsprov/ Eko/
gr:g{);n, pat., antal ant:?glragssrgzsok kontrollerade pat.  kontrollerade pat.

Riket 642 402 1,9 0,60 1,77
Stockholm 116 2,0 0,64 1,52
Goteborg 88 1,94 0,38 2,10
Lund 90 1,64 0,78 1,97
Umed 49 2,12 0,47 1,78
Linkdping 30 2,27 1,27 1,73
Uppsala 23 1,35 0,09 1,30
Orebro 6 1,50 0,33 1,00

TGA Senning/Mustard

Hela Genomsnittligt

gruppen, Komrpoalll'frade anta.l'l'akarbesék korﬁ:gﬁéfgézvgl)at. kontrolllzekr(;/de pat.
antal for dessa
Riket 170 162 2,5 0,93 2,11
Stockholm 33 3,18 0,97 1,97
Goteborg 32 1,97 0,47 2,03
Lund 49 1,84 1,20 2,37
Umeé 12 3,75 0,92 2,33
Linképing 17 2,65 1,76 2,24
Uppsala 14 3,43 0,21 1,93
Orebro 5 1,8 0,20 0,60

De tva utvalda diagnosgrupperna illustrerar att den kontinuerliga uppfoljningen av GUCH-
patienter ar resurskravande. Da bedémningen, inte minst av de ekokardiografiska
undersokningarna, ar betydligt svarare an vid forvarvade hjartfel ar tillgngen pa
kvalificerad kompetens av storsta betydelse. Inte séllan krévs ytterligare undersokningar
sdsom MRT (”’magnetrontgen’) och scintigrafier vilket gor samverkan mellan hogt utbildade
specialister nodvandig.

Transpositionspatienterna har en tatare och mer intensiv uppféljning an de med aortaklaffel
vilket troligen avspeglar den hogre komplexiciteten. Transpositionspatienterna nar anda inte
upp till ett 1akarbesok per ar vilket ar rekommendationen enligt internationell konsensus.
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