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Kcere forceldre og pdrerende til et
barn med medfadt hjertesygdom

Nar et barn bliver ramt af hjertesygdom, krceser tankerne om,
hvor alvorlig sygdommen er, og hvordan fremtiden ser ud. Der-
for har Hjerteforeningen, i samarbejde med Rigshospitalet, lavet
denne bog til dig, der er forcelder eller pdrgrende til et barn med
medfodt hjertesygdom. Bogen giver indblik i de mest almindelige
hjertesygdomme, behandlingsmuligheder og livet med hjerte-
sygdom.

Hjerteforeningen er til for hele familien

Hjerteforeningen er en patientorganisation, der hjcelper patient-
erne med informationer, réd og vejledning, men vi er ogsa til for
familien og de pdrerende til den hjertesyge.

Derfor kan du ringe gratis til Barnehjertelinjen, hvor vores syge-
plejerske, socialrédgiver og psykolog er klar til at rddgive og vej-
lede dig om symptomer, fremtidsperspektiver, sociale forhold,
rettigheder eller andet, der knytter sig til livet med et barn med
medfadt hjertesygdom. Du er ogsé velkommen til at bruge Berne-
hjertelinjen som et frirum for sveere folelser, bekymringer eller
tanker. Ring til Bornehjertelinjen mandag, tirsdag og torsdag kl. 9-14
pa 70 25 00 00.

Brug vores gratis tilbud til hjertesyge bern og parerende
Ingen skal fgle sig alene, nér et barn bliver ramt af hjertesygdom.
Derfor har Hjerteforeningen forskellige gratis tiloud, hvor vi deler
ud af ekspertviden og erfaring, s du kan f& den tryghed og statte,
som vi ved, at der kan vecere brug for, ndr livet bliver vendt pé ho-
vedet, og spergsmdalene hober sig op.

Du finder et overblik over Hjerteforeningens tilbud til bern, for-
celdre og pdrarende her: hjerteforeningen.dk/boernetilbud
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Hjerteforeningens Berneklub

Hjerteforeningens Barneklub er en patientklub for hjertesyge barn
og deres familier. Nér | melder jer ind i berneklubben, kan | f& et
netvcerk med andre familier i samme situation som jer. Mange
familier har gleede af at f& rad, hjcelp og vejledning af andre, der
har veeret igennem det samme.

Hjerteforeningens Barneklub arrangerer aktiviteter i hele landet.
Bl.a. sociale arrangementer, udflugter og faglige arrangementer,
hvor hjertesyge barn og deres familier kan mgdes. Aktiviteterne er
kun for begrneklubbens medlemmer, og de er udviklet specielt til
born med medfadt hjertesygdom og tager hojde for de begroens-
ninger, der fx kan veere ifm. fysisk aktivitet.

Nyttige hjemmesider

Hjerteforeningen — hjerteforeningen.dk
Hjerteforeningens Barneklub —
boerneklubben.hjerteforeningen.dk

22911 Foreningen i Danmark — 22q11.dk
Landsforeningen for Marfan Syndrom — marfan.dk

Sygehuse med bornehjerteafdelinger
Rigshospitalet — rh.dk

Aarhus Universitetshospital — auh.dk
Odense Universitetshospital — ouh.dk

HJERTEFORENINGEN



Hjertesygdom
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Hjertefejl eller medfadte hjertesygdomme hgrer til de almindelig-
ste medfedte misdannelser.

Omkring 8 ud af 1.000 bern (0,8 %) fedes med en hjertesygdom.
Medfedt hjertesygdom optroeder lige hyppigt verden over. Der
fodes Arligt omkring 475 bern med hjertesygdom i Danmark.

Hjertesygdom er ikke ngdvendigvis alvorlig. Mange smé hjerte-
fejl spiller ingen rolle for helbredet, mens nogle hjertesygdomme
kan veere sé alvorlige, at barnet uden behandling risikerer at do
kort efter fodslen. Andre bgrn med hjertesygdom kan have brug
for operation i lgbet af barnealderen for at forebygge alvorlige
symptomer. Mange bern, der tidligere kun havde smdé chancer for
at overleve, kan i dag se frem til at leve en tilvcerelse, der er nor-
mal eller meget lidt preeget af sygdom.

Denne bog handler om de mest almindelige hjertesygdomme
og nogle hovedtyper af de mere sjoeldne og de mest typiske troek
ved symptomer, behandling og forlgb. Det mé& dog understreges,
at der kan veere store forskelle mellem patienter med den sam-
me sygdomsdiagnose.

Hvert barn md& bedemmes individuelt, og forceldrene mé have
ngje besked om netop deres barns sygdom, behandling og frem-
tidsudsigter. Denne bog kan hjcelpe forceldre til hjertesyge born til
at forsté deres barns sygdom og loegernes forklaring bedst mu-
ligt, og de kan ogsd loese om de almindelige undersggelses- og
behandlingsmetoder.

Bogen kan ogsd bruges af sundhedsplejersker, pcedagoger,
Icerere, socialmedarbejdere og andre, som beskceftiger sig med
born med medfadte hjertesygdomme.

I bogen er bdde anvendt de danske og de latinske betegnelser
for sygdomme, behandlingsmetoder, undersggelser osv. Erfarin-
gen viser, at forceldre til hjertesyge born Icerer fagudtrykkene.
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Arsager til
medfadte
hjertesyg-
domme

Forceldre spgrger ofte, hvorfor deres barn har féet hjertesygdom.
Mange er bange for, at de har gjort noget forkert far eller under
graviditeten. Men som regel er der ikke én bestemt drsag til og i
mange tilfcelde ingen forklaring pé, at et barn fedes med hjerte-
sygdom.

Hos nogle er hjertesygdommen led i en arvelig sygdom eller
sygdom i kromosomerne. Kromosomerne indeholder generne
eller vores arveanlceg. Det geelder fx Downs syndrom (mongolis-
me), hvor der er tre i stedet for to kromosomer nr. 21 (trisomi 21).
Andre genetiske afvigelser, som er associeret til medfadt hjerte-
sygdom, er Turners syndrom, 22qll-deletions-syndrom og Wil-
liams syndrom.

Rede hunde og enkelte andre infektioner i graviditeten kan
ogsd fore til hjertesygdom ligesom f& kroniske sygdomme hos
moren sdsom diabetes og systemisk lupus erythematosus
(SLE).

Undersggelser har ogsd vist, at betydelig overvoegt hos den
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gravide (fedme) samt kronisk alkoholisme oger risikoen for, at
barnet far en medfedt hjertesygdom.

Mange forskellige pdvirkninger kan forstyrre hjertets normale
udvikling, hvis de rammer fosteret pd et kritisk tidspunkt — fx virus-
infektioner, medikamenter, kemikalier og rentgenstréling.

Gravide begr derfor undgd unedig medicin og sterre alkohol-
forbrug i svangerskabet, ligesom de bor voere vaccineret mod
almindelige bgrnesygdomme. Rygning kan give lavere fodsels-
veegt, men ingen gget risiko for hjertesygdom.

Arvelig disposition spiller en vis, men lille rolle. Risikoen for, at
forceldre, der allerede har féet et barn med hjertesygdom, fér
endnu et barn med hjertesygdom, er som regel mellem 2 og 4 %,
altsé lidt hejere end de 0,8 % risiko, som er den gennemsnitlige
risiko for alle gravide. Til sammenligning er risikoen for at f& syge
born ved de fleste arvelige sygdomme 25-50 % afhcengig af,
hvordan sygdommen videregives. Risikoen er ikke gget for born aof
foroeldrenes sgskende.

Hvis en af forceldrene selv har en medfedt hjertesygdom, er ri-
sikoen for at f& bern med hjertesygdom 3-4 %. Ved fd& typer helt
op til over 10 %. Risikoen kan voere voesentligt sterre i enkelte fami-
lier med flere fortilfcelde af hjertesygdom blandt de ncermest be-
slcegtede. | sddanne familier tilrddes ncermere bedgmmelse of
risikoen hos en klinisk genetiker, fx ved en klinisk genetisk hospi-
talsafdeling.
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Det normale hjerte

1. @vre hulvene

2. Nedre hulvene

3. Hojre forkammer

4. Trikuspidalklappen
5. Hojre hjertekammer

6. Pulmonalklappen

7.Lungepulsdre

8. Lungevene

9. Venstre forkammer
10. Mitralklappen

11. Venstre hjertekammer
12. Aortaklappen

13. Kropspulsdre (aorta)
14. Hjerteskillevoeg

15. Hjertemuskelvoeg
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Det

hormale
hjerte og
kredsleb

Blodets kredslgb er kroppens transportsystem, der forer ilt fra
lungerne ud til alle legemets celler og kuldioxid tilbage til lunger-
ne, ligesom nceringsstoffer og affaldsstoffer transporteres til og
fra veevene. lIt er ngdvendig for cellernes stofskifte, og kuldioxid
dannes ved forbreendingen af nceringsstoffer ude i kroppen.
Hjertet er en muskelpumpe, der sgrger for, at blodet til stadig-
hed cirkulerer i &rerne. De drer, der forer blodet fra hjertet ud i
kroppen, kaldes pulsérer (arterier). De forgrener sig i mindre og
mindre grene og ender i det fine netvoerk af mikroskopiske hérkar
(kapillcerer), der overalt fletter sig ind mellem cellerne. Herfra
samler de sig i de blodarer (vener), der farer blodet tilbage til
hjertet. Venerne samler sig i sterre og sterre stammer, der ender
i de to hulvener, den gvre (vena cava superior) og den nedre
(vena cava inferior), som munder ind i hjertet i hajre forkammer.

Hjertets bygning og funktion
Hjertet bestdr af to halvdele, en hgjre og en venstre hjertehalvdel,
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Hele kredslgbet Hjertets elektriske

system

C

1. Sinusknuden
2. AV-knuden

der er adskilt fra hinanden af hjerteskillevoeggen (septum), og
som hver for sig udger en selvstcendig pumpe. Hjertet har fire
kamre, idet der er et forkammer (atrium) og et hjertekammer
(ventrikel) i hver hjertehalvdel. Hjertekamrene fungerer som mu-
skelpumper, og skilleveeggen bestdr af forkammerskillevoeggen
(atrieseptum), som opdeler hgjre og venstre forkammer, og
hjertekammerskilleveeggen (ventrikelseptum) som opdeler hgjre
og venstre hjertekammer. Det marke, iltfattige blod fra venerne
kommer ind i hgjre forkammer, hvorfra det pumpes gennem
hjerteklappen mellem hgjre for- og hjertekammer (trikuspidal-
klappen) til hajre hjertekammer. Herfra pumpes det med lavt tryk
gennem lungepulsdreklappen (pulmonalklappen) ud i lunge-
pulsdren (arteria pulmonalis), som deler sig til de to lunger.
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I lungerne afgiver blodet kuldioxid, som udéndes og optager ilt fra
indandingsluften og bliver til radt pulsdreblod (arterieblod). Med
lungevenerne fores det iltede blod nu fra lungerne til venstre for-
kammer og gennem hjerteklappen mellem venstre for- og hjer-
tekammer (mitralklappen) til venstre hjertekammer. Venstre
hjertekammer pumper blodet med hgijt tryk gennem kropspuls-
areklappen (aortaklappen) ud i kropspulséren (aorta), hvorfra
alle andre pulsdrer udspringer. Da venstre hjertekammer pumper
med hgjere tryk end hajre hjertekammer, er det mere tykvoegget.
De fire hjerteklapper fungerer som ventiler, der sikrer, at blodet
kun kan pumpes én vej. Kredslgbet gennem lungerne kaldes det
lille kredslgb, mens kredslobet gennem resten af kroppen kaldes
det store kredslab.

Hjertets elektriske system
Under muskelarbejde stiger behovet for ilt i kroppens muskler.
Den nedvendige forggelse af iltforsyningen til musklerne kommer
i stand ved, at hjertet sldr hurtigere og pumper kraftigere, dvs.
pumper mere blod ud for hvert slag. Hjertet tilpasser sig inden
for vide greenser de daglige krav pd samme mdde som andre
muskler, der bliver brugt eller troenet. littransporten kan gges op til
10-20 gange, sé kredslgbet har betydelige reserver at treekke pé.
Hjertemusklens sammentroekning skyldes en elektrisk impuls,
der breder sig gennem hjertet. Den starter normalt i hajre forkam-
mer i sinusknuden, hvorfra impulsen breder sig som ringe i vandet
gennem forkamrene. Overledningen til hjertekamrene kan kun
ske gennem atrioventrikulcerknuden (AV-knuden) og lednings-
bundtet, som breder sig ud pd indersiden af hjertekamrene. |
AV-knuden sker en lille forsinkelse, inden impulsen ledes videre
ned i hjertekamrene. Forkamrene troekker sig sammen forst og
temmer sig ned i hjertekamrene, mens de er afslappede. Derefter
traekker hajre og venstre hjertekamre sig samtidigt sammen og
temmer sig ud i de to store pulsérer, mens klapperne lukker sig
bagud mod forkamrene.
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Kredslgbet
ved medfodte
hjertesyg-
domme

Der er mange slags hjertesygdomme, som i starre eller mindre
grad pdvirker kredslgbet. Der er to hovedtyper af strukturelle hjer-
tefejl.

Ved den ene type er hjertet belastet af ekstra arbejde, som det
fx ses ved en forsncevret hjerteklap, en stenose. Kommeret for
klappen mé pumpe med starre kraft, dvs. udvikle hgjere tryk, for
at pumpe blodet gennem forsncevringen. | andre tilfoelde er
hjertet belastet af ekstra pumpearbejde, som det fx ses ved et
hul i skilleveeggen mellem hjertekamrene. Ved denne tilstand
pumpes en del af det iltede blod gennem skillevaeggen fra
venstre til hgjre hjertekammer i stedet for ud i kroppen (en
venstre-hgjre-shunt). For at kompensere for dette skal hjertet
pumpe ekstra meget blod ad gangen for at opretholde det nor-
male kredslgb ud i kroppen. Der lgber samtidig ekstra meget
blod gennem lungerne. Begge situationer belaster hjertemus-
kulaturen, og det kan derfor knibe med at ege pumpearbejdet
ved et gget behov.

HJERTEFORENINGEN
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Ved udtalt belastning er der fare for hjertesvigt (hjerteinsuffi-
ciens), hvor det kniber med at opretholde et tilstroekkeligt kreds-
leb, selviro.

Ved den anden hovedtype af kredslgbsforstyrrelse pumpes
iltfattigt veneblod uden om lungerne og direkte over i det store
kredslgb, hvilket kaldes en hgjre-venstre-shunt. Arterieblodet er
derfor mere iltfattigt end normalt. Da det iltfattige blod er marke-
re og mere bldligt end fuldt iltet arterieblod, f&r barnet derfor et
bldligt skcer kaldet cyanose, der iscer ses tydeligt pd slimhinder-
ne, lceberne og neglene. Typen af hjertesygdomme bag de to
ncevnte typer af kredslgbsforstyrrelser kaldes derfor ogsd hhv.
ikke-cyanotiske og cyanotiske hjertesygdomme.

Ved begge typer af kredslgbsforstyrrelser nedscettes evnen til
at gge ilttransporten og dermed efterkomme det ggede iltbehov
under muskelarbejde. Fysisk aktivitet eller anstrengelse farer der-
for hurtigere til troethed og kortédndethed. Hjerte og kredslgb kan
til en vis grad tilpasse sig — kompensere for — denne situation.
Hjertemuskelvcev, som belastes, vokser sig kraftigere, ligesom
andre muskler, der troenes. Mange lettere hjertemisdannelser
kompenseres sé godt, at kredslgbet fungerer normailt. Der er der-
for ingen symptomer. Andre hjertesygdomme kan veere symp-
tomfrii mange dr eller veere ledsaget af en lettere nedscettelse af
ydeevnen ved kraftig anstrengelse, men der kan i det lange lgb
komme symptomer, fordi der vedvarende “slides” mere pd& hjer-
tet. | andre tilfeelde bliver hjertesygdommen mere udtalt med
drene, det geelder fx ofte forsncevringer af klapper.

Ved de svecereste hjertesygdomme er kredslgbet utilstroekkeligt
selv i hvile, og der er da fare pd feerde, hvis ikke der scettes ind
med behandling. Naturligt nok vil svcere misdannelser, der ikke
kan kompenseres effektivt, give problemer tidligt i livet, forst og
fremmest i spoedbarnsalderen.

Ductusafhcengigt kredslob
Ductus arteriosus (fosterbloddren) er en bloddre, der forbinder
krops- og lungepulséren. | fosterlivet ledes blodet fra lungepuls-
dren uden om lungerne over i kropspulsdren, da fosteret mod-
tager iltet blod fra moderkagen. Efter fadslen skal blodet ud gen-
nem lungerne, for at barnet kan f& blodet iltet. Ductus arteriosus
er derfor overflodig og lukker sig normalt inden for de ferste 24-48
timer.

Ved visse alvorlige former for hjertesygdomme kan sével lun-
gekredslobet som kroppens kredslegb imidlertid vcere afhcengigt
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Ductus
Arteriosus

Persisterende Ductus Arteriosus — NGr blod-
karret Ductus Arteriosus forbliver dben efter
fadslen.

af, at ductus forbliver aben. Hvis der fx er en udtalt forsncevring of
lungepulséren ved afgangen fra hgjre hjertekammer, kan en
d&ben ductus arteriosus lede blod fra kropspulséren direkte over i
lungepulséren og dermed sikre kredslgbet til lungerne. Hvis duc-
tus begynder at lukke sig, falder blodtilferslen til lungerne, der op-
tages ikke ilt nok, og barnet bliver hurtigt ddrligere og kan i veerste
fald dg, hvis ikke der gribes ind.

Tilsvarende kan kroppens kredslgb voere nedsat fx pga. en
forsncevring/stenose i kropspulsdren. | disse tilfcelde vil en ductus
arteriosus kunne sikre, at blod fra hajre hjertekammer ledes gen-
nem ductus og over i kropspulsédren pé den anden side aof
forsnoevringen. | disse situationer kan loegemidlet prostaglandin
gives i et drop. Prostaglandin hjcelper med at holde ductus arte-
riosus dben og sikrer kredslgbet, indtil der kan opereres.
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Symptomer
ved hjerte-
sygdomme

Alle typer hjertesygdomme af en vis svoerhedsgrad farer til ned-
sat udholdenhed med korténdethed (dyspng) og troethed eller
udmattelse ved anstrengelse. Det svarer til det, raske oplever, nér
de anstrenger sig, men hos hjertepatienter skal der meget mindre
til. 1 sig selv er symptomerne ikke farlige. Tveertimod tjener de som
signal om, at man ikke kan klare mere og forhindrer, at man ma-
ser mere pd, end kredslgbet kan felge med til. Derfor er det ogsd
ungdvendigt at bremse hjerteberns aktivitet. De mé& gerne bruge
deres kroefter sé meget, de er i stand til, og de lcerer derved ogsé
at udnytte deres ressourcer bedst muligt. Det er kun undtagel-
sesvis farligt for hjertebern at anstrenge sig, og i de tilfoelde vil
den ansvarlige bernehjertelcege give besked om, hvordan de skal
forholde sig.

Ved de typer af hjertesygdom, hvor hjertet belastes af en
ekstraordincert stor arbejdsbyrde, kan man se hjerteinsufficiens,
dvs. at hjertet pumper utilstroekkeligt til at opretholde normalt
kredslab. Under hjerteinsufficiens reagerer kroppen med at holde
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ekstra meget vand og salt tilbage i kroppen, blodmaengden oges,
scerligt i lungerne og i leveren, og der kan troede voeske ud i vee-
vene. Det kan fere til kortédndethed, forsterrelse af leveren og i
sjceldne tilfcelde gdemer, dvs. hoevelse af huden. @demer hos
bern ses scerligt omkring gjnene og eventuelt p& hdnd- og fod-
rygge. Hos starre bern kan, som hos voksne, ses hoevelser af be-
nene. Der kan ogsé veere bleghed og svedtendens. Appetitten er
dérlig. Der kan ligeledes vcere problemer med amning/flaskeer-
ncering pga. kortdndethed og hurtig udmattelse. Spoedbern spi-
ser derfor kun lidt ad gangen, men hyppigere. Alti alt fér de for lidt
ncering og tager for ddrligt pd i veegt. Hjerteinsufficiens kan bed-
res midlertidigt med medicin, indtil operation kan gennemfares.

Cyanotiske bgrn, "bld bern”, er som regel de mest handicap-
pede. De har smd reserver og bliver meget hurtigt troette og
forpustede. Under anstrengelse bliver de mere blé& og kan even-
tuelt blive svimle og endog besvime. Organismen reagerer pd
den vedvarende iltmangel i blodet ved at producere flere rade
blodlegemer end normalt. Blodprocenten stiger, og blodet kan
derfor optage mere ilt i lungerne. Det betyder imidlertid ogsd,
at blodet bliver tykkere og den blé& farve mere udtalt. | meget
udtalte tilfoelde vil ekstraordincert tyktflydende blod kunne med-
fore kredslebsforstyrrelser i hjernen. Disse komplikationer undgds
ved operation i tide.

Ved nogle typer cyanotisk hjertesygdom ses anfaldsvis forvoer-
ring af cyanose (se Steno-Fallot side 83). Forceldrene ber ved
samtale med deres bgrnehjertelcege have at vide, om der er risi-
ko for anfald, og hvad de i s& fald skal gere. Anfaldsvise symp-
tomer kan ogsd skyldes hjerterytmeforstyrrelser (se Hjerterytme-
forstyrrelser side 116). Ellers er "hjerteanfald” uscedvanlige ved de
medfadte hjertesygdomme.

Det er en almindelig bekymring hos forceldre, at iltmangel ved
cyanotiske hjertesygdomme kan skade hjernens udvikling. Denne
frygt er scedvanligvis ubegrundet, men der kan i sjceldne tilfoelde
ske lettere forstyrrelser af hjernens udvikling hos bern, der har le-
vet mange &r med udtalt cyanose. Det undgds i vore dage ved
tidlig operation.

Baern, der fx som nyfedte har voeret meget syge, har enlille risiko
for at f& en hjerneskade, inden de kommer under behandling.
Er barnets diagnose erkendt ved ultralydsscanning under gravi-
diteten, sdledes at observation og behandling kan ivcerkscettes
umiddelbart efter fadslen, reduceres denne risiko.
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Brystsmerter hgrer til undtagelserne ved de medfedte hjertesyg-
domme. Smerter kan iscer forekomme ved svcer aortastenose (se
Aortastenose side 40) og ved enkelte andre sjceldne hjertesyg-
domme. Derimod ses angstbetingede brystsmerter ofte hos star-
re bern. Hvis man spgrger om smerternes karakter, optroeden og
lokalisation, vil man ofte afslgre deres art, og om de kan stamme
fra hjertet.

| ovrigt raske barn, der kommer til loege pga. brystsmerter, har
noesten aldrig hjertesygdom, men smerter fra brystvoeggens
muskler. Ved medfadt hjertesygdom er pludselig og uventet dad
sjeelden. Forceldre har derfor i almindelighed ingen grund til at
frygte, at deres barn pludselig der. Hvis en hjertesygdom ferer til
deden, vil der som regel forud have veceret udtalte symptomer pé
hjerteinsufficiens eller svoer, vedvarende cyanose. Risikoen kan
imidlertid veere reel — men stadig lille — ved de mere alvorlige og
komplicerede hjertesygdomme.

HJERTEFORENINGEN

29

awuwop8Asayaaly paa uowordwds






Undersog-
elser for
hjertesyg-
domme

Allerede under graviditeten vil op mod 80-90 % af de alvorlige
hjertesygdomme vcere diagnosticeret. Alle gravide i Danmark
tilbydes en misdannelsesscanning midt i graviditeten, hvor der
ogsd screenes for hjertemisdannelser. Pavises en hjertesygdom,
vil den gravide oftest blive tilbudt en genetisk undersegelse (ofte
en fostervandspreve), som mange gange kan give information
om, hvorvidt der er en underliggende genetisk forklaring pé hjer-
tesygdommen. Det giver store fordele i forhold til den vejledning,
der kan tilbydes de kommende forceldre, og samtidig kan fadsel
og de tiltag, der skal iveerksoettes i forbindelse med fadslen, plan-
lcegges. Det betyder, at det nyfedte barn og forceldrene fdr den
mest optimale behandling fra ferste foerd. Komplikationsraten
og risiko for senfelger ved "uerkendt” hjertesygdom er i den sam-
menhoeng over de senere dr blevet veesentligt forbedret.

Hos spoedbern, som alligevel ikke er blevet diagnosticeret med
hjertesygdom under graviditeten, vil det ofte vcere symptomer pé
hjerteinsufficiens eller cyanose, der forer til pdvisning af den med-
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fodte hjertesygdom. De tidligste symptomer pé hjerteinsufficiens
vil ofte veere, at barnet ikke tager tilstroekkeligt pd i veegt.

Det kan der veere mange andre grunde til, og derfor kan det
vare nogen tid, fer den rigtige diagnose bliver édbenbar. Kort-
d&ndethed, svedtendens, bleghed og hurtig traethed ved sutning
leder pd& sporet (se Kredslgbet ved medfedte hjertesygdomme
side 23, og Symptomer ved hjertesygdomme side 27).

Ved lettere hjertesygdomme kan der meget vel mangle symp-
tomer bdde hos smd og sterre barn. Meget ofte er det en “mislyd”
ved hjertet, der farer til opdagelsen af hjertesygdommen.

Mislyde er meget almindelige hos barn med ganske normalt
hjerte (25-30 % af alle bern), hvor udpumpningen af blodet fra
hjertekamrene giver anledning til en svag susen eller brummen,
ndr man lytter over hjertet med stetoskop. Disse uskyldige, harm-
lose eller "fysiologiske” mislyde er séledes ikke udtryk for hjerte-
sygdom. Nér blodet pumpes scerligt kraftigt ud af hjertet som ved
anstrengelse eller under feber, kan man hos de fleste mennesker
hore sédanne mislyde. Undertiden kan det vcere vanskeligt for
ikke specielt troenede lceger at skelne de uskyldige mislyde fra
mislyde, der heres ved hjertesygdom, og en hel del raske bern
henvises derfor til hjerteundersggelse.

Abnorme mislyde opstdr, hvor blodet presses gennem forsncev-
rede eller utcette klapper eller gennem huller i hjerteskilleveeggen.
Ved den indledende undersggelse kontrollerer loegen barnets
vejrtroekning, farver og ernceringstilstand, feler pd barnets mave
og hjerteregion samt pé& pulsen i lysken og lytter pd& hjerte og
lunger. Almindeligvis suppleres med optagelse af elektrokardio-
gram (EKG) samt ultralysdundersagelse af hjertet (ekkokardio-
grafi), mens rentgenundersagelse af hjerte og lunger sjceldent er
nedvendigt til at begynde med.

Andre undersggelsesmetoder, som benyttes tiltagende meget,
omfatter MR-scanning og CT-scanning, som er teknisk hgjtudvik-
lede metoder til at danne billeder af hjertet og omkringliggende
kar. MR-scanneren stgjer meget, og det kan derfor vcere ngdven-
digt at beskytte grerne, men undersggelsen er ellers uden gener
for barnet. MR-scanning tager ofte op til en time, mens CT-scan-
ning er meget hurtig. Da CT-scanning er baseret pd rentgen-
stréling, skal undersggelsen (som andre rentgenundersagelser)
bruges med omtanke. B&dde CT og MR-scanning har hver deres
fordele, og undersggelserne benyttes som udgangspunkt i de til-
feelde, hvor ekkokardiografi ikke pd tilfredsstillende vis kan give
alle ngdvendige oplysninger. Smd barn mdé som regel bedoves til
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disse undersggelser, fordi de begge kroever, at bernene ligger
stille. For at forbedre billederne er det i nogle tilfcelde nedvendigt
at indsprejte et ufarligt kontraststof gennem en blodére.

Ekkokardiografi er en vigtig undersggelse for diagnose og lgben-
de kontrol ved hjertesygdom. Ved hjcelp af ultralydsbeglger, dan-
nes billeder af hjertets opbygning og funktion. Man kan séledes
folge blodet rundt i hjertet og konstatere, om hjertet er normait
opbygget og har en normal funktion og sterrelse. Rent praktisk
foregdr det ved, at man scanner i hjerteregionen ved hjcelp af et
lydhoved eller transducer. Der mé ikke veere luft mellem lydhove-
det og huden, hvorfor man smerer noget klar creme eller gel p&
huden. Ekkokardiografi er ufarligt og giver ingen skadelig stréling
og er ikke forbundet med smerter eller andet ubehag. Hos meget
urolige og bange born kan det i sjceldne tilfeelde voere ngdven-
digt at give dem et sovemiddel, sé de kan ligge stille under un-
dersggelsen.

I udvalgte tilfeelde foretages ultralydundersagelsen fra spise-
reret (ssofagus-ekkokardiografi) med et scerligt lydhoved mon-
teret pd en tynd sonde. Det foregdr altid under fuld bedevelse.

Ekkokardiografi er i mange tilfcelde tilstroekkelig til at undersege
hjertesygdommens art og svoerhedsgrad og dermed til at be-
slutte, om operation er tilrddelig, og hvorledes den skal gennem-
fores. Pulsoximetri mdler iltindholdet i blodet ved hjcelp af en lille
lysfoler sat pd en finger eller en t& og anvendes scerligt hos ud-
valgte barn ved ambulante kontroller og som led i overvégning af
hjertebern under indloeggelse, under og efter operation og der-
ncest til at felge bern, der er cyanotiske.

EKG registrerer svage elektriske spcendingsforskelle pé& huden,
der stammer fra den elektriske impulsudbredning i hjertet (se
Hjertets elektriske system side 21). Ved EKG scettes der elektroder
pd arme og ben og pd brystkassen. Undersggelsen kan i sig selv
ikke moerkes og er ganske ufarlig.

EKG viser hjerterytmen og afspejler, om hjertekamrene er krafti-
gere udviklet end normalt, og om der er tegn pé belastning af eller
sygdom i hjertemuskulaturen. Derimod viser det ikke direkte, hvil-
ken hjertesygdom der er tale om. Ved arbejds-EKG optages EKG,
mens barnet cykler pd en testcykel eller Igber pd et lsbebdnd. Det
kan anvendes til at undersgge, om arbejdet fremkalder hjerteryt-
meforstyrrelser og mdler, hvor meget barnet kan prcestere. Ar-
bejds-EKG kan som regel forst gennemferes fra skolealderen.

Ved mistanke om hjerterytmeforstyrrelser vil der ofte laves en
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lcengerevarende EKG-optagelse — typisk en Holter-monitorering
- for at se, om det er muligt at pdvise unormale forhold i hjerteryt-
men. | scerlige tilfcelde onskes daglig overvagning af hjerterytmen.
Her kan en lille, s@kaldt loop-recorder indopereres under huden
pd brystkassen. Den sender tradlgst og automatisk informationer
til hospitalet, hvis der kommer alvorlige rytmeforstyrrelser.

En rentgenundersggelse af brystkassen (thorax) viser hjertets
form og sterrelse, men giver i de fleste tilfcelde kun lidt ekstra in-
formation. Umiddelbart efter hjerteoperationen er undersggelsen
derimod til stor nytte.

Hjertekateterisation er en lidt sterre undersogelse. Under ront-
gengennemlysning feres et tyndt, bojeligt plastikrer — et kateter
- fra lysken gennem en bloddre op i hjertet, hvor der mdles tryk og
tages blodprever til mdling af blodets iltindhold i hjertets forskel-
lige kamre og i de til- og fraferende bloddrer. Endvidere kan man
foretage angiografi, hvor man indspregjter en ugiftig kontrast-
veeske og rentgenfilmer passagen gennem hjertet.

Hjertekateterisation foretages i fuld bedovelse og benyttes
bdde diagnostisk og som behandling. Undersagelsen er forbun-
det med en ganske lille risiko for komplikationer. Undersggelsen
anvendes derfor kun diagnostisk, hvis man ikke kan 4 tilstroekke-
lige oplysninger ved de faromtalte metoder til at kunne planlceg-
ge behandlingen bedst muligt.

Hjertekateterisation anvendes ogsd i behandlingsgjemed til
udvalgte hjertesyge bearn, fx til ballonudvidelser (se Kateterbe-
handling side 123), lukning af ASD og VSD, stentning af forsncevret
kar samt indscettelse af kunstig lungepulséreklap. Alternativet til
hjertekateterisation som behandling er dben hjerteoperation. Her
vil fordele og ulemper afvejes, og den mest hensigtsmaessige be-
handling vil blive anbefalet.

Elektrofysiologisk undersggelse foretages som en hjertekatete-
risation i fuld bedevelse med katetre indfert via lysken og benyt-
tes ved mistanke om eller pdvist hjerterytmeforstyrrelser. Som
ved en hjertekateterisation, kan undersggelsen veere bédde diag-
nostisk (sékaldt elektrofysiologisk undersagelser) eller behand-
lende (sdkaldt ablation). Ved elektrofysiologisk undersegelse
kortlcegges de elektriske impulsers udbredning gennem hjertet
og eventuelle foci for hjerterytmeforstyrrelser kan pdvises. Ved in-
dikation for behandling kan ablation udferes (se radiofrekvens-
ablation, se Hjerterytmeforstyrrelser side 116).
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Afbrudt aortabue + VSD Operation for afbrudt aortabue

Afbrudt aortabue

Ved denne alvorlige hjertesygdom er hovedpulsdrebuen (aorta-
buen) fuldsteendig afbrudt. Den opadstigende del af kropspuls-
aren (aorta ascendens) lgber direkte fra hjertet op i de store
pulsdrer til arme og hals uden at fortscette over i den nedadgd-
ende del af kropspulséren (aorta descendens). Lungepulséren er
forbundet med aorta descendens ved hjcelp af fosterbloddren,
ductus arteriosus (se Hjertets elektriske system side 21) ligesom
for fodslen. Tilstanden er sdledes et eksempel pd ductusaf-
heengigt kredsleb (se Ductusafhcengigt kredsleb side 24). Ved
afbrudt aortabue ses ncesten altid andre hjertemisdannelser,
oftest et hul i skilleveeggen mellem hjertekamrene (ventrikel-
septumdefekt, VSD), sdledes at venstre hjertehalvdel kan pumpe
noget af blodet gennem dette hul over i lungepulsdren.

HYPPIGHED

Udger omkring 1% af hjertesygdommene. En del bgrn har samtidig
en kromosomdefekt, hvor en del af kromosom nr. 22 mangler
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(22g11-deletion - tidligere kaldet DiGeorges syndrom), hvor der
kan veere andre misdannelser, immundefekt og forsinket udvikling.

KONSEKVENSER

Kredslgbet opretholdes kun, sé lcenge ductus arteriosus er dben
og kan fere blodet ud i selve kroppen. Nér ductus arteriosus i da-
gene efter fadslen begynder at lukke sig, udvikler de fleste bern
hjerteinsufficiens, og situationen bliver kritisk.

UNDERSQGELSER
Diagnosen stilles stort set altid ved ekkokardiografi — enten som
foster-ekkokardiografi eller ved ekkokardiografi efter fadslen.

SYMPTOMER

Der udvikler sig sveer hjerteinsufficiens med bleghed, darlig cir-
kulation, cyanose og korténdethed kort efter fadslen, nér ductus
arteriosus lukker (se Ductusafhcengigt kredsleb side 24). Uden
behandling vil barnet ikke overleve.

BEHANDLING

Er diagnosen ikke stillet ved foster-ekkokardiografi, er den nyfedte
med afbrudt aortabue oftest meget ddrlig, ndr diagnosen stilles.
Barnets tilstand mé& derfor ferst stabiliseres. Det sker bl.a. ved at
holde ductus arteriosus dben med medicin kaldet prostaglandin
(se Ductusafhcengigt kredsleb side 24, og Medicinsk behandling
side 121). Andre typer medicin er i denne fase ofte nedvendige, og
mange bern md bedeves og lcegges i respirator. Er diagnosen
stillet ved foster-ekkokardiografi, kan prostaglandin opstartes
umiddelbart efter fodslen, hvorved den nyfedte mindsker risikoen
betydeligt for at blive dérlig.

S& snart barnets tilstand tillader det, foretages operation gen-
nem brystbenet og ved anvendelse af hjerte-lunge-maskine.
Ductus arteriosus fjernes, og nederste del af kropspulséren troek-
kes op og forbindes med gverste del af kropspulséren ved en s&-
kaldt anastomose.

@vrige hjertemisdannelser korrigeres oftest i samme seance,
hvis det findes nedvendigt. Risikoen for ikke at overleve operatio-
nen er omkring 5 %, da det er en kompliceret operation.

PROGNOSE

Udsigterne er gode efter vellykket operation, om end nogle be-
haver ny operation, fordi der gendannes en forsnoevring, coarc-

HJERTEFORENINGEN



tatio (se Coarctatio aortae side 51), ved anastomosen pd stedet,
hvor kropspulsdren er syet sammen. Eventuelle ledsagende syg-
domme som 22qll-deletions-syndrom kan vise sig af starre eller
mindre betydning pga. varierende grader af nedsat immunfor-
svar med infektionstendens, forsinket udvikling, andre misdan-
nelser og talefejl. Det er derfor vigtigt, at bern med afbrudt aorta-
bue undersgges for denne genfejl, hvilket oftest sker allerede
under graviditeten, hvis hjertesygdommen findes der, eller efter
fedslen. Born med 22qll-deletionssyndrom skal felges af berne-
lceger med specialviden om dette syndrom, sdledes at rette ind-
satser tiloydes pd rette tid.
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Aortastenose

s

Ballonudvidelse af aortastenose

Aortastenose (AS)

Aortastenose er en forsncevring (stenose) af udlgbet fra venstre
hjertekammer til kropspulséren (aorta). Som regel er det hoved-
pulsdrens klapflige, der er vokset sammen, som derfor ikke kan
&bne normalt (sdkaldt valvulcer aortastenose). | en del tilfoelde
bestdr klapperne af en eller to i stedet for de normale tre klapflige
— monokuspide eller bikuspide i stedet for tricuspide. Noget
sjceldnere er det omrédet enten lige under eller lige over klapper-
ne, som er forsncevret (hhv. subvalvulcer eller supravalvuloer
aortastenose). Sidstncevnte er ofte led i Williams syndrom eller
optrceder arveligt i visse familier. Aortastenose kan voere kom-
bineret med aortainsufficiens, dvs. en utcet aortaklap. Mange
bern med coarctatio aortae har bikuspide (tofligede) aortaklap-
per og let aortastenose.

HYPPIGHED
5-10 % af de medfadte hjertesygdomme.
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KONSEKVENSER

Aortastenose ses i forskellige svoerhedsgrader og symptomer og
konsekvenser afhcenger heraf. Som udgangspunkt, mé& venstre
hjertekammer presse kraftigere og ege pumpetrykket for at pum-
pe blodet gennem forsncevringen. For at klare dette vokser hjer-
temusklen sig tykkere. Det er kun de svecereste forsnoevringer, der
medferer symptomer, forst og fremmest hurtigt indscettende
troethed og kortédndethed ved fysisk udfoldelse. Der kan ogsé
veere smerter i brystet ved anstrengelse, sjceldnere besvimelser
og meget sjoeldent pludselig ded. Aortastenoser bliver i reglen
gradvist mere udtalte med alderen, og barn eller unge, der i en
arroekke har veeret symptomfri, begynder efterhdnden at meerke
mere til sygdommen. Alvorlige symptomer som fx besvimelser
kan ved svcere stenoser provokeres af kraftig fysisk udfoldelse,
hvor man negligerer symptomerne. Derfor frar&des konkurrence-
betonet idroetsudevelse ved svoerere aortastenose, indtil aorta-
stenosen er blevet behandlet. Hos nyfgdte med meget udtalt
stenose kan det veere sveert at opretholde blodtilferslen til krop-
pen, hvis ikke ductus arteriosus forbliver eller holdes d&ben (se
Ductusafhcengigt kredslgb side 24). Venstre hjertekammer kan
ikke alene opretholde kroppens kredslgb og mé have hjcelp fra
hgjre hjertekammer og lungepulsdren, der pumper blodet videre
til kropspulséren gennem ductus arteriosus. N&r ductus arterio-
sus begynder at lukke sig efter fadslen, kommer der symptomer
pd hjerte- og kredslgbssvigt, som ubehandlet hurtigt vil fere til
barnets dod (kritisk aortastenose).

UNDERSQGELSER

Aortastenose medforer en typisk hjertemislyd. EKG kan vise tegn
pd eget voegtykkelse af venstre hjertekammer. Diagnosen stilles
oftest ved ekkokardiografi, som kan afslare typen af aortastenose
og vurdere svoerhedsgraden.

BEHANDLING

Behandling afhcenger af typen af stenose, alder og svcerheds-
grad. De lettere grader skal blot falges ambulant i alle aldre. Ved
sveerere valvulcere aortastenoser hos yngre bern, kan man i
mange tilfeelde mindske stenosen ved ballonudvidelse, hvor et
tyndt plastikkateter forsynet med en ballon fgres fra en bloddre i
lysken op gennem forsncevringen. Ballonen fyldes op med vceske
under hgijt tryk. Herved sprecenges sammenvoksningerne af klap-
perne fra hinanden, og forsncevringen mindskes. Kateteret (og
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Ross-operation Ekstern pacemaker

ballonen) traekkes herefter ud af bloddren. Man kan ogsé operere
og klippe sammenvoksningerne op. | begge tilfcelde mé& man
regne med, at der kan opstd mindre utcethed af klappen (aorta-
insufficiens), ligesom der vil veere risiko for gradvis gendannelse
af forsncevringen, séledes at ballondilatation eller operation pé
ny bliver pdkrcevet, ofte dog ferst efter mange dr. Ved gendannet
stenose og/eller ved betydelig utcethed af klappen m& man ope-
rere og som regel udskifte aortaklappen med en kunstig hjerte-
klap.

Nyfedte med svcer aortastenose behandles med prostaglandin
for at holde ductus arteriosus d&ben indtil operation eller bal-
lonudvidelse. | f& tilfoelde med kritisk medfedt aortastenose kan
der veere generelt smé forhold pd venstre side af hjertet, dvs. lille
mitralklap, venstre hjertekammer, aortaklap, og/eller hovedpuls-
drebuen. | disse tilfoelde bliver operationen mere kompliceret og i
enkelte tilfoelde mé& man veelge et-kammer/TCPC/Fontan kreds-
lob (Se side 103).

HJERTEFORENINGEN



Born, der har det godt, opereres forst, ndr de er blevet storre, eller
hvis de begynder at f& symptomer pé sveer belastning af venstre
hjertekammer eller meget udtalt forsnocevring ved mdlingerne
med ekkokardiografi eller hjertekateterisation.

Risikoen ved behandling er hgjest hos nyfgdte, men lav hos
storre born.

Ved forsncevring neden for klappen (subvalvulcer aortasteno-
se) kan man i nogle tilfcelde nejes med at fierne noget af det
forsnoevrede veoev, i andre tilfcelde md& venstre hjertekammers
udlgbsdel udvides med et stykke kunststof (Konno-operation).

I udvalgte tilfcelde kan der blive tale om at udfere en sdkaldt
Ross-operation, hvor den syge aortaklap udskiftes med patient-
ens egen lungepulsdreklap, som sé igen erstattes med en forbin-
delse fra hgjre hjertekammer til lungepulséren, fx en homo- eller
Contegra-graft (se Materialer i barnehjertekirurgien side 127).

Alle operationerne udfgres gennem brystbenet og ved hjcelp af
hjerte-lunge-maskine.

PROGNOSE

Ved svcere stenoser er der bl.a. risiko for pludseligt hjerte-kreds-
lobs-svigt og en lille, men reel risiko for pludselig dod, der natur-
ligvis mé foregribes ved behandling i tide. Aortastenose kan kom-
pliceres af endokardit (betoendelse i hjerteklappen, se Endokardit
side 140), som kan fare til edeloeggelse og utcethed af klappen og
nadvendiggere hurtig operation.

Hvis der er indsat en kunstig klap, skal man altid have blodfor-
tyndende medicin (antikoagulationsbehandling, se Medicinsk
behandling side 121). Efter en Ross-operation er dette ikke ned-
vendigt, men homo-/Contegra-graften skal derimod senere ud-
skiftes, da homografter desvcerre har begroenset holdbarhed,
bl.a. pga. forkalkning. Er homograften over en vis storrelse, kan der
ofte indscettes en sdkaldt stentklap som lungepulséreklap via
en hjertekateterisation. Denne stentklap udvider og erstatter
klappen i homograften.

Det er en stent pdmonteret en kalveveneklap (se Materialer i
bernehjertekirurgien side 127). Stentklapper kan indfgres ved
hjcelp af et plastikkateter gennem en vene i lysken. Der er derfor
tale om et meget mindre indgreb, end hvis homograften skulle
udskiftes ved en operation.
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Atrieseptumdefekt (ASD)

Atrieseptumdefekt (ASD) af secundumtype

En ASD er et hul i skillevoeggen mellem hgjre og venstre forkam-
mer (atrierne). Hullet kan sidde forskellige steder i skillevaeggen.
Hos de fleste barn er hullet den eneste fejl i hjertet.

Et meget lille hul i forkammerskillevoeggen kaldes persisteren-
de foramen ovale (PFO). Dette er et meget normalt fund, ogsd hos
voksne. Hullet krcever hverken behandling eller ambulant opfelg-
ning.

HYPPIGHED
ASD er den ncesthyppigste hjertesygdom. Ca. 10 % af bern med
medfedt hjertesygdom har en ASD.

KONSEKVENSER

Hullet bevirker overlgb af blod fra venstre forkammer til hajre for-
kammer og herfra videre gennem hgjre hjertekammer til lunger-
ne. Hajre hjertehalvdel belastes og bliver forsterret, hvis hullet er
stort.

HJERTEFORENINGEN



Hullet kan blive mindre inden for de farste levedr og eventuelt luk-
ke helt.

SYMPTOMER

Hajre hjertekammer tilpasser sig godt til at pumpe mere blod
gennem lungerne. Der er derfor ingen eller kun lette symptomer i
barnealderen, og hjertesygdommen opdages oftest forst ved en
tilfeeldighed, bl.a. fordi mislyden er svag. Bern med store huller
kan have nedsat udholdenhed ved anstrengelser og til tider
symptomer p& astma/astmatisk bronkitis, men hos de fleste op-
stdr der forst symptomer i voksenalderen, ndr hjertet har veeret
overbelastet i mange ar. Voksne kan ogsé fé& hjerterytmeforstyr-
relser.

UNDERSQGELSER

Ved ekkokardiografi kan man som regel se hullet og vurdere be-
lastningen af hjertet. Undertiden kan det voere sveert at se hullet
ved udvendig ekkokardiografi. I sé& fald kan det veere ngdvendigt
at foretage en ultralydsscanning fra spisereret (se Undersegelser
for hjertesygdomme side 31). Dette geres under fuld bedgvelse.

BEHANDLING

Sma huller kreever ingen behandling. Store huller, som belaster
hjertet, ber, uanset symptomer, lukkes for at undgd skade pé
hjerte og lunger. Lukning af hullet kan ske ved operation eller hjer-
tekateterisation. Operation foretages gennem brystbenet under
anvendelse af hjerte-lunge-maskine (se Abne operationer side
125). Hullet sys enten sammen eller lukkes med en lap. Nogle hul-
ler kan lukkes med en lukkemekanisme (se Kateterbehandling
side 123), som placeres i hullet under en hjertekateterisation (se
Undersegelser for hjertesygdomme side 31), hvorved operation
kan undgds.

PROGNOSE

Risikoen ved operationen og hjertekateterisation er meget lille.
Hvis hullet er blevet lukket i barnealderen, bliver barnet helt raskt.
Hvis operationen forst foretages i voksenalderen, er der ofte sket
en belastning af hjertet, hvis falger ikke svinder helt, selv om hullet
lukkes. Det er derfor vigtigt at f& hullet lukket i barnealderen.
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“Prop” til lukning af ASD

ASD lukket med "prop” under kateterisation

Operation for ASD

HJERTEFORENINGEN



Atrioventrikulcer septumdefekt (AVSD) Operation for AVSD

Atrioventrikulcer septumdefekt (AVSD)

og primum-ASD

En AVSD er et hul i skillevoeggen, som stroekker sig helt fra forkam-
rene til hjertekamrene. Samtidig er de to hjerteklapper mellem
forkamrene og hjertekamrene omdannet til en stor feelles klap.
Klappen er som regel mere eller mindre misdannet og utcet. |
nogle tilfcelde er der kun hul i den nederste del af skillevoeggen
mellem forkamrene. Dette kaldes en partiel (delvis) AVSD eller en
primum-ASD. Den omtales i et scerskilt afsnit nedenfor, fordi det
typiske forlgb som regel er lettere. Barn med AVSD har undertiden
ogsd andre misdannelser i hjertet og de til- og fraferende blod-
drer. For hovedparten af patienter med komplet AVSD munder
AV-klappen ned i bdde hgjre- og venstre hjertekammer. Hos
nogle patienter lgber ncesten al blodet til det ene hjertekammer,
hvilket medferer, at det andet hjertekammer ikke udvikles ordent-
ligt — s&kaldt ubalanceret AVSD — og patienten opfattes som et
univentrikulcert hjerte (se side 87). Andre hyppigt associerede
hjertemisdannelser kan veere Steno-Fallots tetralogi (se side 83),
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Double outlet right ventricle (se DORV side 55) og transposition af
de store kar (se side 91).

HYPPIGHED

AVSD ses hos ca. 2 % af bern med medfeodte hjertesygdomme,
men scerligt hos bern med Downs syndrom (mongolisme), hvor
ncesten hver tredje har en AVSD.

KONSEKVENSER

Hullet giver anledning til betydeligt overlab af blod fra de venstre-
sidige til de hgjresidige kamre. Herved gges blodstrammen til
lungerne, og blodtrykket i lungerne bliver for hgjt. Hvis klappen
mellem forkamrene og hjertekamrene er meget utcet, belastes
kredslabet endnu mere. Det hgje blodtryk i lungepulsdrerne kan i
sjoeldne tilfoelde, hvis tilstanden ikke opereres i tide, beskadige
lungekarrene sd alvorligt, at hullet enten ikke kan lukkes eller kun
kan lukkes med hgj risiko.

SYMPTOMER
Da blodstrammen til lungerne er meget stor, fér bernene som
regel tegn pd hjerteinsufficiens inden for de forste levemdneder
(se Symptomer ved hjertesygdomme side 27). Barnene tager ikke
ordentlig pd i veegt, spiser darligt, sveder og har hurtig og besvee-
ret vejrtroekning.

Nogle bern med AVSD kan veere let cyanotiske (bl&) i den forste
tid efter fedslen.

UNDERSQGELSER

Diagnosen stilles ved ekkokardiografi, hvor hullernes starrelse og
klappens funktion kan bedemmes. | enkelte tilfaelde kan det blive
nodvendigt at foretage hjertekateterisation.

BEHANDLING

De fleste bern fér tidligt behov for hjertemedicin (se Medicinsk
behandling side 121). Hullet lukker sig ikke af sig selv, og alle barn
skal opereres. Operationen foretages gennem brystbenet under
anvendelse af hjerte-lunge-maskine og gennemfgres som regel
inden for de ferste to til fire mdaneder. Ved operationen lukkes hul-
let med én eller to lapper. Samtidig mé den feelles klap mellem
forkamrene og hjertekamrene opdeles i to separate klapper. Ofte
er der stadig utcethed af klappen efter operationen. | enkelte til-
foelde kan der veere forhold, der gor det scerligt vanskeligt at lukke
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hullet. | stedet foretages en hjcelpeoperation kaldet "banding”
(se Midlertidige og aflastende operationer side 124), hvor man
indsncevrer lungepulsdren, nedscetter blodstremmen til lungerne
og sdledes aflaster lungerne. Da dette kun er en midlertidig los-
ning, skal der senere foretages yderligere operation.

PROGNOSE

Denne hjertesygdom og operationen er mere kompleks end iso-
lerede huller gennem for- og hjertekamrene. Alligevel overlever
mere end 95 % operationen. Da lungerne let bliver beskadigede af
den store blodstrem, er det vigtigt at blive opereret i tide. Af og til
viser det sig, at klappen mellem for- og hjertekamrene er sé utcet,
at den enten skal repareres igen eller udskiftes med en kunstig
hjerteklap. Er det sidste tilfceldet, vil der voere behov for livslang
blodfortyndende behandling.

Atrieseptumdefekt af primumtype

eller partiel AVSD (primum-ASD)

Defekten sidder kun mellem forkamrene og greenser nedadtil til
den feelles klap mellem forkamre og hjertekamre, der heefter til
kanten af hjertekammerskillevaeggen, men i gvrigt er misdannet
pd& samme mdde som ved AVSD.

KONSEKVENSER

Ligesom ved ASD (se side 44) er der overlgb (shunt) fra venstre
til hgjre forkammer og @get blodgennemigb i lungerne. Tillige
er der hyppigt en utcethed i klappen mellem venstre for- og
hjertekammer. | modscetning til den totale AVSD er der normalt
blodtryk i lungerne, og hgjre hjertehalvdel tolererer belastningen
godt. Klaputcetheden kan belaste venstre hjertekammer og gere
shunten storre.

SYMPTOMER

De fleste bgrn med primumdefekt har, som barn med en ASD of
secundumtype (se side 44), ingen eller kun lettere symptomer,
men hvis der er megen utcethed af hjerteklappen, udvikler de
symptomer tidligere end ellers med tendens til at blive forpuste-
de og hurtigt troette ved fysisk udfoldelse. Ved udtalt klaputoet-
hed kan der opstd hjerteinsufficiens (se side 23).
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UNDERSQGELSER
Som ved AVSD, forst og fremmest ekkokardiografi.

BEHANDLING

Alle opereres. Timingen for operation afhcenger af ASD-starrelsen
og utcetheden pd AV-klappen. De fleste opereres i 1-drs alderen,
andre i for-skole-alderen. Operationen adskiller sig fra operation
for total AVSD ved, at der kun skal lukkes en defekt i forkammer-
skilleveeggen, og indgrebet pé klappen er mere beskedent. Det er
sjoeldent, at klappen mellem venstre for- og hjertekammer bliver
helt toet. | modscetning til secundum ASD, kan en primum-ASD
ikke lukkes med device via hjertekateterisation.

PROGNOSE

S& godt som alle overlever operationen og kan leve normalt. |
sjceldne tilfcelde kan klaputoetheden forvcerres over drene og
krceve en ny operation, eventuelt med indscettelse af en kunstig
hjerteklap (se side 129).

HJERTEFORENINGEN



Coarctatio aortae

Coarctatio aortae (COA)

Coarctatio aortae er en forsncevring af kropspulséren lige efter
aortabuen. Coarctatio kan voere eneste misdannelse eller ses
sammen med andre hjertesygdomme, fx VSD (se side 106) eller
mere komplekse hjertesygdomme. Op mod halvdelen af patien-
terne har samtidig bikuspid aortaklap, dvs. en kropspulséreklap
med to i stedet for tre klapflige. | nogle tilfcelde er de samtidig
forsncevrede, séledes at der er aortastenose (forsncevring af
klappen).

HYPPIGHED
Coarctatio findes hos ca. 8-10 % af bern med hjertesygdom.

KONSEKVENSER

Coarctatio findes i forskellige svoerhedsgrader, og symptomer og
konsekvenser for kredslgbet afhcenger heraf. Generelt skal ven-
stre hjertekammer presse kraftigere for at f& blodet gennem
forsnoevringen, og der udvikler sig forhgjet blodtryk fer forsnoev-
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Operation for Coarctatio aortae

Fjernelse af forsncevring

ringen, dvs. i venstre hjertekammer samt i hovedet og armene.
Kroppen vil langsomt kunne udvikle nye bloddrer, som farer blo-
det forbi forsncevringer (kollateraler), men da de ikke er udviklede
hos nyfedte, er kredslgbet til underkroppen ved udtalte forsnoev-
ringer afhcengigt af, at ductus arteriosus (se Ductusafhcengigt
kredslgb side 24) holder sig &ben.

SYMPTOMER

Symptomerne varierer betydeligt, afhcengig af hvor sncever co-
arctatioen er. De lette tilfcelde kan voere symptomfri i mange ¢,
eller der er hgjst beskedne symptomer ved anstrengelse, oftest
troethed, dndengd eller smerter i benene ved fysisk aktivitet. Fra
ungdomsdrene kan der komme symptomer fra det hgje blodtryk,
s@som hovedpine. Ikke sjceldent stilles diagnosen forst i voksen-
alderen efter fund af forhgjet blodtryk.

Hos nyfedte med svoer coarctatio vil ductus arteriosus oftest
begynde at lukke sig inden for de forste leveuger, og sé bliver
barnet yderst darligt med livstruende hjerteinsufficiens (se Kreds-
lobet ved medfadte hjertesygdomme side 23 og Symptomer ved
hjertesygdomme side 27).

HJERTEFORENINGEN



UNDERSQGELSER

Mistanke om coarctatio fas hyppigst ved, at der ikke kan feles
puls i lysken. Blodtryksmaling vil vise hgjere blodtryk pd armene
end benene. Diagnosen stilles ncesten altid med ekkokardiografi,
mens CT-scanning eller angiografi og trykmaling under en hjer-
tekateterisation (se Undersggelser for hjertesygdomme side 31)
mere detaljeret kan vise forsncevringen og dens form og sveoer-
hedsgrad.

BEHANDLING
Coarctatio skal helst behandles inden for de forste levedr, ogsé
selv om der ikke er symptomer.

De fleste skal opereres, men nogle storre barn kan klare sig med
en ballonudvidelse. Operationen kan i de fleste tilfoelde gennem-
fores mellem ribbenene pd venstre side og foretages uden brug
af hjerte-lunge-maskine.

Hos syge nyfodte kan man genoprette et godt kredslgb ved
at holde ductus arteriosus dben med stoffet prostaglandin (se
Ductusafhcengigt kredsleb side 24). Ndr tilstanden er stabiliseret,
opereres hurtigst muligt. Ved den mest anvendte operation fjer-
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nes det forsncevrede stykke af kropspulséren (aorta), og enderne
sys sammen igen (end-to-end-operation). Kombinationen af
coarctatio (uanset om den er velbehandlet eller ubehandlet) og
en bikuspid aortaklap er forbundet med risiko for senere i livet at
udvikle alvorlig udvidelse af det ferste stykke af hovedpulsdren, et
sdkaldt aneurisme, som, ndr det bliver scerlig stort, kan floekke
(dissektion). Derfor skal alle patienter fglges livslangt.

Ved ballonudvidelse indferes et lille plastikkateter gennem en
pulsdre i lysken. Kateteret har en indbygget ballon i spidsen. Nar
ballonen er ud for forsncevringen, kan den kortvarigt bloeses op,
hvorved forsnocevringen som regel kan formindskes. | nogle tilfcel-
de placeres samtidig en stent (se Ordforklaring side 181) i det
forsncevrede omrdde for at forhindre genforsncevring (se Kate-
terbehandling side 123).

PROGNOSE

Uden behandling kan nyfadte med meget svoere forsncevringer
dgo meget hurtigt. Er der ingen eller kun beskedne symptomer, for-
leber barnealderen som regel problemfrit. Risikoen ved operation
af nyfadte er f& procent, mens den ved operation af symptomfri
starre barn nceppe er mere end 1 %. Iscer efter operation af nyfed-
te kan der gendannes en forsncevring, som kan nedvendiggere
ny operation eller ballonudvidelse. | sjceldne tilfeelde er hoved-
pulséren for lille til at klare hele blodstreammen, nér bgrnene bliver
store. | disse tilfcelde kan man indoperere et rer mellem hoved-
pulsérens op- og nedadgdende stykker. Venter man for lcenge
med at operere, er der en risiko for, at blodtrykket vedblivende er
for hejt og md& behandles med medicin. Hvis der er bikuspide
aortaklapper (klapper med kun to flige), som udvikler forsncev-
ring, kan det senere blive nedvendigt at operere for dette.
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DORV af VSD-type Operation for DORV af VSD-type

Double outlet right ventricle (DORV)

Ved denne tilstand udgér bdde lungepulséren og kropspulséren
(acorta) fra hgjre hjertekammer. Blodet strammer fra venstre hjer-
tekammer gennem et hul mellem hgjre og venstre hjertekammer,
en VSD (se side 108) til hajre hjertekammer og derefter videre ud i
begge de store drer. Da VSD’ens placering er af meget stor be-
tydning for symptomerne og behandlingen, skelner man mellem
to hovedtyper af DORV. Ved den ene type sidder VSD'en lige ved
kropspulsdren (VSD-typen) og ved den anden type lige ved
lungepulséren (Taussig-Bing- eller transpositionstypen). Der er
hyppigt komplicerende misdannelser, scerligt forsnoevring ud til
lungepulséren (se Pulmonalstenose side 81) eller forsncevring af
kropspulséren (se Coarctatio aortae side 51), ligesom venstre
hjertekammer kan vcere underudviklet. DORV er séledes ikke én
sygdom, men snarere en gruppe af beslcegtede misdannelser.

HYPPIGHED
Ca. 1% af medfadte hjertesygdomme.
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DORYV af transpositionstype (Taussig-Bing) Operation for DORV af transpositionstype

KONSEKVENSER
Kredslgbsforstyrrelserne afhcenger af, hvilken af de to typer der er
tale om, og af de ledsagende misdannelser.

Ved VSD-typen udvikler der sig hjerteinsufficiens (se Kredslgbet
ved medfgdte hjertesygdomme side 23 og Symptomer ved hjer-
tesygdomme side 27), medmindre der er en beskyttende pulmo-
nalstenose, som begroenser moengden af blod gennem lungerne.

Hvis der er en pulmonalstenose, ligner forstyrrelsen meget
Steno-Fallots sygdom (se side 83), og bernene er mere eller min-
dre cyanotiske (blafarvede). Ved Taussig-Bing-anomalien eller
transpositionstypen er barnene oftest meget bld.

SYMPTOMER

Symptomerne afhcenger af typen af kredslgbsforstyrrelser. Kan
debutere i nyfodthedsperioden med svecer cyanose eller med
mere gradvist udviklet cyanose eller hjerteinsufficiens.

BEHANDLING
Bern med DORV skal opereres, men valg af operationstype og

timing afhcenger meget af misdannelserne.
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Ved VSD-typen lukkes VSD'en med en lap af kunststof, som place-
res sdledes, at blodet fra venstre hjertekammer ledes op i krops-
pulsdren. Er der tillige lungepulsdreforsnoevring, opereres som ved
Steno-Fallots sygdom (se Steno-Fallots tetralogi side 83).

Ved Taussig-Bing- eller transpositionstypen vil der ofte voere
forskellige behandlingsmuligheder. Hyppigst lukkes VSD'en sdle-
des, at blodet fra venstre hjertekammer ledes op i lungepulsdren,
og samtidig foretages en "switch”-operation (som ved transpo-
sition, se Transposition side 91), hvor lunge- og kropspulsdre byt-
tes om. Hvis det er teknisk muligt, kan overvejes en tunnelering
direkte fra VSD’en til aorta.

I nogle situationer kan der veere forhold, der ger dette umuligt, fx
hvis der samtidig er en stenose (forsncevring) pé& lungepulséren. |
disse situationer lukkes VSD’en sdledes, at blodet fra venstre hjer-
tekammer ledes over til hovedpulsd@ren, mens blodet fra hgjre
hjertekammer ledes gennem et rar, fx en homograft (side 129) til
lungepulséren (Rastelli-operation). Alternativt flyttes aorta med
aortaklappen over til venstre hjertekammer. VSD’en lukkes, og der
indscettes et rer fra hejre hjertekammer til lungepulsdren (Ni-
kaidoh-procedure). Alle operationer foretages gennem brystbe-
net og under anvendelse af hjerte-lunge-maskinen (se side 125).

En eventuel coarctation opereres samtidig. | nogle tilfoelde er
forholdene meget vanskelige at operere. | disse situationer laves i
forste omgang en hjcelpeoperation (banding- eller shunt-opera-
tion, se Midlertidige og aflastende operationer side 124). | helt
specielle tilfcelde, hvor enten hgjre eller venstre hjertekammer
ikke er veludviklede, er det ikke muligt at gennemfgre de ncevnte
operationer. Man md i stedet operere bgrnene som beskrevet
under univentrikulcere hjerter (se Univentrikulcere hjerter og Fon-
tan- eller TCPC-operation side 103).

PROGNOSE

Operationens omfang afhcenger af, hvor kompleks hjertesyg-
dommen er. Risikoen er starst ved de mest omfattende operatio-
ner, men des mere alvorlige er udsigterne ogsd uden operation.
Efter veloverst&et operation tegner udsigterne godt for det store
flertal, men fornyet operation kommmer pd tale i nogle tilfoelde.
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Ductus
arteriosus
persistens

Ductus arteriosus persistens

Ductus arteriosus persistens

Ductus er en bloddre, som er &ben hos alle i fostertilvcerelsen, og
som leder blodet fra lungepulsdren uden om lungerne til krops-
pulséren. Ductus lukker sig normalt enten ved fadslen eller i da-
gene lige efter. | nogle tilfcelde forbliver ductus dog d&ben. Efter
fodslen "vendes” blodstreammen, sd blodet lgber fra kropspuls-
&ren til lungepulsdren.

HYPPIGHED

Abentst&ende ductus arteriosus udger ca. 5-10 % af hjertesyg-
dommene. | de fleste tilfoelde er der alene tale om en ductus, men
af og til indgdr ductus i en mere alvorlig hjertesygdom.

KONSEKVENSER

Nar ductus er &ben, lgber blodet fra kropspulsdren, hvor trykket
er hgit, til lungepulséren, hvor trykket er lavt (se Venstre-hgj-
re-shunt side 180). Dette kan belaste hjertet og kan pd langt sigt
skade lungepulsérerne. Samtidig er der en meget lille risiko for, at
der kommer betcendelse i ductus (se Endokardit side 140).
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Ductus lukket med spiral (coil) Ductus lukket ved operation

SYMPTOMER

Ductus er ofte dben hos for tidligt fedte bern og kan bidrage til de
lungeproblemer og mave-tarm-problemer, som for tidligt fadte
born ofte har lige efter fadslen.

Ved store ductus’er lgber der meget blod gennem lungerne, og
det giver derfor symptomer i spoedbarnsalderen i form af spise-
vanskeligheder, korténdethed og for lidt veegtagning (se Symp-
tomer ved hjertesygdomme side 27). De fleste ductus’er er dog
mindre og giver ingen symptomer og opdages ved en tilfceldig-
hed pga. mislyden.

UNDERSQGELSER
En ductus giver en typisk hjertemislyd og kan ses ved ekkokardio-
grafi.

BEHANDLING

Hvis ductus er sd stor, at hjerte- og lungekredslgb bliver belastet,
skal barnet behandles. | de fleste tilfcelde er det muligt at lukke
ductus med en “prop” eller med en lille spiral (coil), som kan ind-
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fores i ductus under en hjertekateterisation (se Kateterbehand-
ling side 123).

Teknisk findes der udstyr til at lukke ductus ved en hjertekate-
terisation helt ned til 800g. For tiden (2024) ger vi det i Danmark
via hjertekateterisation fra ca. 3kg. Hos de helt smd bern, og hvis
ductus er meget stor, mé ductus lukkes ved en operation, som
udferes gennem venstre side af brystkassen.

PROGNOSE

Risikoen ved lukning af en ductus er meget lille. Hvis ductus lukkes
ved en hjertekateterisation, kan det i ekstremt sjoeldne tilfoelde
ske, at “proppen” eller spiralen ikke sidder, som den skal, og derfor
md fjernes ved en operation, hvor man sé selvfelgelig samtidig
lukker ductus. Nar ferst ductus er lukket, er der ikke lcengere risiko
for, at "proppen” eller spiralen river sig lgs, og barnet er nu raskt.
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Ebsteins sygdom

Ebsteins sygdom

Ved Ebsteins sygdom er klappen mellem hgjre forkammer og
hajre hjertekammer (trikuspidalklappen) forskudt i sterre eller
mindre grad ned i hgjre hjertekammer og samtidig mere eller
mindre misdannet. Hajre hjertekammer bliver for lille og hgjre for-
kammer for stort. Samtidig er der en &bning i skilleveeggen mel-
lem forkamrene, en sdkaldt atrieseptumdefekt eller ASD (se side
44). Andre hjertesygdomme ses sammen med Ebsteins sygdom.

HYPPIGHED
Under 1% af de medfadte hjertesygdomme.

KONSEKVENSER

Det lille hgjre hjertekammer pumper ikke sé effektivt som normailt,
og da trikuspidalklappen ncesten altid er utcet, vil der ofte veere
overlgb af iltfattigt blod fra hegjre hjertehalvdel gennem hullet i
skillevoeggen mellem hjertets forkamre til hjertets venstre side.
Kropspulsdreblodets iltindhold bliver lavere end normalt, og pa-

HJERTEFORENINGEN

61

awwop8Asaraaly aapafpam



62

tienten bliver mere eller mindre bl& (cyanotisk). Der er meget stor
forskel p& sveerhedsgraden af Ebsteins sygdom; fra de lette, hvor
der ikke er symptomer i mange ér, til de sveere, hvor nyfedte bliver
alvorligt syge. Mange far med tiden hjerterytmeforstyrrelser, hvor
hjertet banker hurtigt i en kortere periode (Supraventrikulcer taky-
kardi, se side 118).

SYMPTOMER

| de mest udtalte tilfaelde, hvor hgjre hjertekammer er meget lille,
er der tydelig cyanose allerede straks efter fodslen, fordi det lille
hajre hjertekammer ikke er i stand til at pumpe blod ud til lunger-
ne, og barnets liv kan veere truet og afhcengig af en dbentstden-
de ductus arteriosus. Ofte bedres tilstanden noget i lgbet af de
forste uger efter fedslen, fordi lungekarmodstanden falder, og der
derfor lgber mere blod gennem lungerne. Disse born vil ofte have
mange symptomer pé et tidligt tidspunkt og vil som regel f& brug
for tidlig operation. | andre tilfcelde viser symptomerne sig grad-
vist i form af kortéindethed og treethed ved anstrengelser, veks-
lende tendens til cyanose samt tilfocelde af hjertebanken. | de let-
tere tilfoelde opdages sygdommen blot ved en hjertemislyd i
lebet af barndommen eller mdske forst i voksenalderen, hvis
symptomerne optrceder sent.

DIAGNOSEN
Stilles ved ekkokardiografi.

BEHANDLING
Ved de sveereste former med sveoer cyanose lige efter fodslen kan
det veere ngdvendigt at sikre blodtilferslen til lungerne enten me-
dicinsk eller kirurgisk. Ductus arteriosus kan séledes holdes ében
med medicin (se Ductusafhoengigt kredslgb side 24 og Medicinsk
behandling side 121) og umiddelbart sikre blodtilfgrslen til lunger-
ne. Tilsvarende vil kunne opnds ved en shunt-operation (se Mid-
lertidige og aflastende operationer side 124). Begge disse be-
handlingsformer er alene aflastende.

| de senere &r er man blevet mere aktiv i behandlingen af de
mindre symptomatiske patienter. Her benyttes sdkaldt cone-
kirurgi, hvor man rekonstruerer trikuspidalklappen og flytter den
op i det forsterrede hgjre forkammer. Patienter helt uden symp-
tomer, uden hjerterytmeforstyrrelser og med normal iltmoetning,
ogsé under belastning, behgver ikke operation. | de sveereste til-
foelde vil man veere henvist til at operere efter principperne be-
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skrevet under univentrikulcere hjerter, dvs. lede veneblodet uden
om hjertet direkte til lungerne (se Fontan- eller TCPC-operation
side 103). Mange vil desuden f& brug for behandling af hjerteryt-
meforstyrrelser (se Medicinsk behandling side 121).

PROGNOSE

Udsigterne varierer med sygdommens svaerhedsgrad. Klapope-
ration kan veere vanskelig, og prognosen afhcenger af klappens
funktion og hgjre hjertekammers funktion. | lette tilfcelde er udsig-
terne for et normalt eller ncesten normailt liv gode. Dette kan an-
tagelig ogsd forventes efter en vellykket operation, medmindre
der tilsteder alvorlige rytmeforstyrrelser.
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Hypoplastisk venstre hjertesyndrom Norwood-operation

Hypoplastisk venstre hjertesyndrom (HLHS)

Ved denne sygdom (ofte forkortet HLHS) er venstre hjertekammer
underudviklet (hypoplastisk) og ganske lille og tilherer sdledes
gruppen univentrikulcere hjerter (side 97). Der er noesten altid
fuldstcendig aflukning (atresi) eller meget udtalt forsncevring af
kropspulséreklappen (aortaklappen) og af klappen mellem ven-
stre forkammer og venstre hjertekammer (mitralklappen). Den
forste del af kropspulséren (aorta ascendens) og hovedpulsdre-
buen (arcus) er oftest meget forsncevret.

HYPPIGHED
Under 1% af de medfadte hjertesygdomme.

KONSEKVENSER

Venstre hjertekammer er sd lille, at det ikke deltager i kredslgbet. |
stedet pumper hgjre hjertekammer via ductus arteriosus blodet
ud i kropspulsdren (se Ductusafhoengigt kredsleb side 24). Blodet
fra lungerne md fra venstre forkammer gennem et hul i skille-
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vaeggen mellem forkamrene (se ASD side 44). N&r ductus arteri-
osus begynder at lukke sig efter fadslen, falder blodforsyningen til
kroppen, og der opstdr iltmangel i voevene. Det forer til barnets
ded i lebet af f& dage, hvis der ikke gribes ind. Hvis ductus er lcen-
ge om at lukke sig, kan barnet i sjceldne tilfcelde leve i uger eller
mdneder.

SYMPTOMER

Bleghed og cyanose, der i begyndelsen er let, udvikler sig gerne
inden for timer eller nogle dage efter fedslen. Barnet kan ligne et
barn med en alvorlig infektion. Der kommer tiltagende ddrligt
kredslab, kortdndethed, spisevanskeligheder og cyanose, og bar-
net vil do uden behandling.

UNDERSQGELSER

EKG (se Undersagelser for hjertesygdomme side 31) afspejler den
udtalte overveegt af hgjre hjertekammer. Ekkokardiografi er til-
stroekkelig til at fastsld diagnosen. Syreophobning i blodet (aci-
dose) afspejler utilstraekkelig ilttilfersel til kroppens vaev.

BEHANDLING

Prostaglandin-infusion (se Medicinsk behandling side 121) kan
midlertidigt genoprette tilstroekkeligt kredsleb i kroppen. Barnene
behandles typisk med en Norwood-operation, hvor hjertet laves
til et én-ventrikel-hjerte (univentrikulcert hjerte), hvor hajre hjerte-
kammer pumper blodet direkte ud i kroppen, mens lungekreds-
Izbet forsynes gennem en shunt (se side 125). Siden kan der
opereres efter Fontan-princippet (se Fontan- eller TCPC-ope-
ration side 103), som regel ved to operationer, hhv. Glenn- og
TCPC-operation.

PROGNOSE
Uden behandling dgr ncesten alle barn i farste leveuge. Risikoen
for ded ved Norwood-operationen er relativt hgj sammenlignet
med operation for andre medfadte hjertesygdomme. Der er ogsd
en vis dedelighed i tiden indtil operation nummer 2 (se Glenn-
operation side 176). Hvis der tidligt er mistanke om hjerneskade, vil
man ikke anbefale operation, men det kan veere sveert at konsta-
tere. Efter Fontan-kredslgbet er etableret, vil der med tiden veoere
risko for svigt af hgjre hjertekammer, og hjertetransplantation er
da sidste udvej (se Hjertetransplantation side 133).

Ndr forst Fontan-kredslabet er etableret, er overlevelsen relativt
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god, men i lebet af voksenalderen ses en del komplikationer. Un-
dersggelser har desvcerre vist, at mange bern med hypoplastisk
venstre hjertesyndrom ogsé har mindre hjerneskader allerede fra
for fedslen. Disse skader har desveerre tendens til at kunne for-
veerres, dels hvis bernene har voeret meget darlige, for de kom
under behandling, og dels som folge af operationerne. I lyset af
disse usikre udsigter og de belastende behandlingsforlgb vil nog-
le forceldre fraveelge behandling. Man vil da ophgre med pro-
staglandin-behandlingen i nyfedtsperioden og serge for, at bar-
net holdes beroliget og fri for lufthunger. Det vil da ncesten altid
dg inden for meget kort tid. | sjeeldne tilfcelde holder ductus sig
dben i lcengere tid, og barnet plejes da bedst muligt og behand-
les for sine symptomer, indtil det uvcoegerligt vil de.

Efter indferelsen af den udvidede fostermisdannelsesscanning
vil det dog i mange tilfcelde veere séledes, at graviditeten afbryd-
es pga. problemstillingernes kompleksitet.
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Kongenit korrigeret transposition
overflade

Kongenit korrigeret transposition (ccTGA)

Ved medfedt (kongenit) korrigeret transposition (ccTGA) er for-
kamrene forbundet med de forkerte hjertekamre, og hjertekam-
rene er foroundet med de forkerte fraferende pulsérer (arterier).
Hojre forkammer er forbundet med “venstre hjertekammer”, der
afgiver lungepulséren, og venstre forkammer er forbundet med
"hejre hjertekammer”, der afgiver kropspulsdren (se Transpositi-
on side 91). Ofte kan der vcere associerede misdannelser sGsom
hul i hjertekammerskillevoeggen, ventrikelseptumdefekt (se VSD
side 106) og forsncevring af lungepulsdren (se Pulmonalstenose
side 81).

HYPPIGHED
Under 1% af de medfedte hjertesygdomme.

KONSEKVENSER

De to ombytninger "ophcever” hinanden, sdledes at veneblodet
fra hgjre forkammer kommer ind i “venstre hjertekammer”, for det
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pumpes ud i lungepulsdren, som det skal. Det iltede blod fra lung-
erne lgber til venstre forkammer og videre til "hgjre hjertekam-
mer”, for det pumpes ud i kropspulséren (aorta).

Forstyrrelser i kredslgbet og dermed symptomerne i barndom-
men stammer forst og fremmest fra de andre misdannelser (eks.
VSD, pulmonalstenose).

Selv om blodet ved kongenit korrigeret transposition sdledes
stremmer normalt, er det imidlertid de "forkerte” hjertekamre, der
pumper blodet rundt. Blodtrykket i kroppen er betydelig hgjere
end i lungerne. Dette stiller starre krav til det hjertekammer, som
skal pumpe blodet ud i kroppen end til det hjertekammer, som
pumper blodet ud i lungerne. Da det er det normale hgjre hjerte-
kammer, som er et relativt svagt kammer, der skal pumpe blodet
ud i kroppen, kan det med drene overbelastes og svaekkes — og
der optroeder hjerteinsufficiens, som kan forstoerkes af en hyppigt
forekommende utcethed af klappen mellem venstre forkammer
og hgjre hjertekammer.

Tillige ledsages medfadt korrigeret transposition ofte af hjerte-
rytmeforstyrrelser, fx AV-blok og SVT (se Hjerterytmeforstyrrelser
side 116).

SYMPTOMER

Symptomerne afhcenger af kredslgbsforstyrrelserne. Er der en
stor VSD, kan der udvikles hjerteinsufficiens (se Kredslgbet ved
medfgdte hjertesygdomme side 23 og Symptomer ved hjerte-
sygdomme side 27) med dérlig veegtegning, kortdndethed, treet-
hed og svedtendens. Er der bdde en VSD og en forsncevring af
lungepulséren, kan der opstd cyanose (bl&farvning) som ved
Steno-Fallots tetralogi (se side 83). Udtalt utcethed af klappen
mellem det venstre forkammer og det hgjre hjertekammer kan
ogsd fare til hjerteinsufficiens. Hvis der ikke er huller eller forsncev-
ninger, eller hvis disse er meget lette, kan der voere symptomfri-
hed i mange ar,

DIAGNOSEN
stilles ved ekkokardiografi (se Undersagelser for hjertesygdom-
me side 31).

BEHANDLING

Operation er nedvendig, hvis der er — eller kan forudses at komme
— alvorlige symptomer. En stor VSD lukkes med en lap. En pulmo-
nalstenose behandles som omtalt pd side 68. | udvalgte tilfcelde
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foretages en sdkaldt double-switch-operation, hvor de store
pulsérer ombyttes (arterial switch, se Transposition side 91), sam-
tidig med at tillsbene til forkamrene krydses (sd&kaldt Mustard-
eller Senning-operation). Formdlet er at f& det egentlige "venstre
hjertekammer” til at pumpe ud i kroppen, fordi det pé& lcengere
sigt er bedre egnet hertil end "hgjre hjertekammer”. Ved utcethed
af hjerteklappen mellem for- og hjertekammeret pd venstre side
kan det veere ngdvendigt at udskifte den utcette klap med en
kunstig klap. Kan man ikke opnd et tilfredsstillende resultat ved
operation overvejes hjertetransplantation Der er en scerlig risiko
for, at operation medferer hjerteblok, som sd mé behandles med
en pacemaker (se Hjerterytmeforstyrrelser side 116).

PROGNOSE

Forleb med ccTGA varierer meget og afhcenger bl.a. af ledsagen-
de misdannelser, funktionen af trikuspidalklappen og evt. tilste-
devcerelse af hjerterytmeforstyrrelser. Double-switch-operatio-
nerne er mere komplicerede og derfor ogsd forbundet med en
storre risiko end ved de tilsvarende operationer pd normalt op-
byggede hjerter. Hjerterytmeforstyrrelser er ikke ualmindelige, og
der kan blive behov for pacemaker-behandling.
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Marfans syndrom

Marfans syndrom er en arvelig bindevaevssygdom, som skyldes
en mutation, dvs. en cendring i arveanloegget for dannelsen af et
protein (ceggehvidestof), fibrillin, som indgér i bindeveev.

HYPPIGHED

Omkring 1 ud af 10.000 personer har Marfans syndrom, og det ses
oftest i familier, hvor tilstanden optrceder arveligt, men hos ca. en
fijerdedel er der dog ingen andre tilfcelde i familien.

KONSEKVENSER

Der er nedsat styrke af bindevcevet, fx i led, gjne og blodkar.
Marfans syndrom er bl.a. karakteriseret ved gget hgjde, lange
slanke lemmer, scerligt lange hoender og fedder (arachnodacty-
Ii), tendens til skeev ryg (scoliose), Izse gjenlinser og visse scerlige
ansigtstroek.

Ca. 50 % af Marfan-patienter har hjerte- eller karmoessige ab-
normiteter ved 21-&rs-alderen. | hjertet og kredslgbet er de ka-
rakteristiske forandringer udvidelse (dilatation) af det forste
stykke af kropspulsé@ren (aortaroden) og svoekkelse af hjerte-
klappen mellem venstre for- og hjertekammer (se Mitralprolaps
side 73).

Udvidelsen af aortaroden udvikler sig som regel gradvist. Det
indebcerer risiko for bristninger i karveeggen og for udvikling af
utcethed af kropspuls@reklappen (aortaklappen). Bristninger i
karvoeggen medferer aortadissektion, hvor det blgder ud mellem
hovedpulsdrens inderste og mellemste lag, sdledes at det inder-
ste lgsnes. Tilstanden er livstruende uden operation.

Mitralprolaps skyldes, at de trdde, der holder mitralklappen pd
plads, giver efter for belastningen og straekkes. Det kan fere til
utoethed af klappen og dermed belastning af hjertet og udvikling
af hjerteinsufficiens.

SYMPTOMER

Der er relativt sjoeldent kardielle symptomer hos bgrn. Graden af
kardielle forandringer varierer meget. Generelt ses forandringer-
ne tiltagende udtalt med alderen, men man kan undertiden se
sveert udviklede forandringer allerede hos nyfgdte. Ved eventuel-
le symptomer hos begrn, vil det ncesten altid veere tegn pé hjerte-
insufficiens pga. utcet mitralklap, der dominerer mens en udvidet
aortarod ikke giver symptomer. Dissektion i aortavoeggen optrce-
der, ndr udvidelsen af aortaroden er blevet meget udtalt, og ses
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sjceldent hos baern. Den viser sig ved pludselige kraftige bryst-
smerter og kraever da akut operation.

UNDERSQGELSER

Kropspulsdrens forste stykke og klapperne kan underseges med
ekkokardiografi, mens den gvrige del af kropspulsdren mé under-
seges med MR-scanning (se Undersagelser for hjertesygdomme
side 31).

Man felger gerne bern og unge med Marfans syndrom med
arlige ekkokardiografier for at vurdere, om der er tiltagende ud-
videlse af aorta eller udvikling af utcethed af klapperne. MR-scan-
ning af aorta benyttes afhcengig af aortadimensioner. Ved akut
mistanke om aortadissektion benyttes CT-scanning.

BEHANDLING
Hvis mitralklappen er meget utcet, skal den enten udskiftes eller
repareres ved en operation. Ved betydelig udvidelse af krops-
pulsdéren, der medferer risiko for dissektion, indscettes en pulsdére-
protese, som regel med en kunstig klap (Composite graft, se
Materialer i barnehjertekirurgien side 127). Har aortaroden over-
skredet den normale starrelse i forhold til barnets storrelse, op-
startes medicinsk behandling med betablokker. Denne behand-
ling reducerer veeksthastigheden af aortaroden, og der kan i
nogle tilfcelde suppleres med ACE-hcemmer-behandling (se Me-
dicinsk behandling side 121).

Scerlig fysisk aktivitet sdsom hérd styrketrcening frarédes Mar-
fan-patienter.

PROGNOSE

Hjertekomplikationerne, scerligt aortadissektionen, er hoveddrsa-
gen til dedsfald i ungdommen, men kontrol og operation i tide
kan forhindre de fleste af disse. Pga. svoekkelse af bindevcevet er
mange andre organsystemer pdavirkede, hvorfor patienterne of-
test folges af specialloeger med specielt kendskab til syndromet.
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Mitral prolaps

Klappen mellem venstre for- og hjertekammer kaldes mitralklap-
pen. Ved mitralprolaps buler klappens ene eller begge flige bag-
ud i venstre forkammer, ndr klappen lukkes. | mange tilfcelde giver
det anledning til en ganske let utcethed af klappen (mitralinsuffi-
ciens). | de fleste tilfoelde skyldes prolapsen, at de tr&de, der fast-
holder klappen, er for eftergivelige.

HYPPIGHED

Mitralprolaps ses hos omkring 5 % af unge voksne, noget sjceld-
nere hos bgrn. Kan indgd i forskellige andre sygdomme, fx Mar-
fans syndrom (se side 71). Mitralprolaps regnes ikke som en
egentlig hjertesygdom, medmindre der er mitralinsufficiens.

KONSEKVENSER

En let utcethed af klappen har ingen betydning, men ved svcer
utoethed belastes hjertet for meget. Der er gget hyppighed af
godartet hjerterytmeforstyrrelse, fx ekstraslag og anfaldsvis hjer-
tebanken (se Hjerterytmeforstyrrelser side 116) og meget sjcel-
dent ses mere alvorlige hjerterytmeforstyrrelser.

SYMPTOMER

Flertallet har ingen symptomer. Enkelte mcerker en anfaldsvis
hjertebanken eller "kolbgttefornemmelse” fra ekstraslag, mens
nogle klager over brystsmerter.

UNDERSQGELSER

Hjertestetoskopi og ekkokardiografi er tilstrcekkelig til at stille
diagnosen og vurdere graden af mitralprolaps og mitralinsuffi-
ciens. Ved mistanke om hjerterytmeforstyrrelser kan der vcere
behov for ncermere undersegelser (se Hjerterytmeforstyrrelser
side 116).

BEHANDLING

Isoleret mitralprolaps med eller uden beskeden mitralinsufficiens
behover ingen behandling. | enkelte tilfcelde tiltager mitralinsuffi-
ciensen dog s& meget med alderen, at operation bliver ngdven-
dig. Dette er s& godt som aldrig nedvendigt hos bgrn, medmindre
mitralprolapsen er et led i Marfans syndrom. | de fleste tilfoelde
kan hjertekirurgen reparere klappen, men det kan af og til vcere
nodvendigt at skifte klappen helt. Generende uregelmaessighed-
er i hjerterytmen eller smerter i brystet kan i de fleste tilfoelde bed-
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res med medicin (Betoblokkere, se Medicinsk behandling side
121).

Mitralprolaps med insufficiens indebcerer en lille risiko for endo-
kardit, og de scedvanlige forebyggende retningslinjer ber derfor
folges (se Endokardit side 140).
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Pulmonalatresi med intakt septum

Pulmonalatresi med intakt septum (PA/IVS)

Lungepulsdren er fuldstoendig tillukket ved sammenvoksning af
klapfligene. Hajre hjertekammer er mere eller mindre underudvik-
let, og klappen mellem hgjre for- og hjertekammer (trikuspidal-
klappen) kan veere utcet. | nogle tilfoelde er der abnormiteter i
hjertets kransdrer. Der er ved denne hjertesygdom ikke et hul
(vSD) i hjertekammerskillevaeggen (intakt septum), men altid et
lille hul i skilleveeggen mellem forkamrene, ASD (se ASD side 44).

HYPPIGHED
Under 1% af de medfgdte hjertesygdom.

KONSEKVENSER

Veneblodet kan ikke komme fra hajre hjertekammer ud til lunger-
ne som normalt og mé derfor lgbe fra hgjre forkammer gennem
ASD’en til venstre forkammer, s& det blandes med det iltrige blod
fra lungerne. Der kan kun lgbe blod til lungerne via ductus arteri-
osus, s@ overlevelse efter fadslen er derfor afhoengig af en dben
ductus arteriosus.
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SYMPTOMER

Der er cyanose (bléforvning) fra fedslen. Hvis ductus arteriosus
begynder at lukke sig, vil barnet blive tiltagende cyanotisk, og
barnet vil dg, hvis ductus lukker sig fuldsteendig.

UNDERSQGELSER

Diagnosen stilles ved ekkokardiografi. | nogle tilfcelde foretages
ogsé hjertekateterisation, iscer for at belyse forholdene omkring
hjertets kransdarer.

BEHANDLING
Umiddelbart gives prostaglandin for at holde ductus arteriosus
dben.

Behandlingen afhcenger af sterrelsen pd hgjre hjertekammer.
Har hjertekammeret en vis stoerrelse, er behandlingens formal
hurtigst muligt at dbne den tillukkede klap og hdbe pd, at det hgj-
re hjertekammer begynder at vokse i storrelse. Klappen dbnes
enten ved operation gennem brystbenet eller med sdkaldt kate-
terteknik. Ved denne ofte mere skdnsomme teknik fores et pla-
stikkateter gennem en vene i lysken op til den lukkede klap. Gen-
nem kateteret kan en metaltréd ofte bruges til at "breende” eller
perforere den lukkede klap. Nér ferst der er skabt passage, kan
hullet ballonudvides.

Selv om der umiddelbart er skabt en fri dbning, er hgjre hjerte-
kammer af og til i starten for lille til at pumpe tilstroekkeligt blod
ud i lungerne, og det er derfor ofte ngdvendigt at anloegge en
shunt (se side 108), som leder blod fra hovedpulsdaren ud i lun-
gerne. Efter en tid vil hgjre hjertekammer oftest voere vokset til-
stroekkeligt til, at shunten kan fjernes, og hgjre hjertekammer
alene kan forsyne lungerne med blod. Med d&rene vil alle f& be-
hov for genetablering af en klapfunktion mellem hjertekamme-
ret og lungepulsé@ren (se homograft eller Contegra-graft side
129).

| nogle situationer er det hgjre hjertekammer pd det nyfedte
barn sd lille, at det aldrig vil kunne blive stort nok til at klare bare
en lille del af kredslgbet. Hjertet tilhgrer derfor gruppen af univen-
trikulcere hjerter (se side 97). | disse tilfcelde forseger man derfor
ikke at édbne den tillukkede klap. | stedet indopereres en shunt,
inden der senere foretages en Fontan- eller TCPC-operation (se
side 90). | moderate tilfcelde (dvs. hgjre hjertekammer kan delvis
forsyne lungekredslgbet) kan barnet ende med sdkaldt 1%-ven-
trikel kredslgb. | dette tilfcelde dbnes pulmonalklappen i nyfadst-
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perioden og en shunt indopereres. Senere nedtages shunten,
glenn-operation udferes (se side 176), og ASD’en lukkes.

PROGNOSE

Uden behandling er der hgj dedelighed kort efter fadslen. Med
behandling er udsigterne stcerkt forbedrede, selv om det ikke al-
tid lykkes at bringe bernene igennem hele behandlingsforlgbet.
Forstyrrelser i hjertemusklens egen blodforsyning via kranspuls-
drene kan veere medvirkende hertil. Hvis hgjre hjertekammer ud-
vikler sig tilstroekkeligt, kan barnet blive sé& godt som raskt. Hvis
hgjre hjertekammer er for lille til at indgé i kredslgbet, og barnene
gennemgdr en TCPC-operation, er der moderate begreensning-
er i de fysiske udfoldelsesmuligheder (se Univentrikulcere hjerter
side 97).
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Pulmonalatresi med VSD Pulmonalatresi med VSD og kollateraler

Pulmonalatresi med VSD (ventrikelseptumdefekt)
Pulmonalatresi med VSD, ogsd kaldet Fallot med pulmonalatresi,
ligner Steno-Fallots tetralogi (se side 83), men passagen til lunge-
pulséren er helt blokeret (atresi). | nogle tilfcelde er der slet ingen
lungepulsdére fra hjertet, og hos nogle er pulsdrerne ud til hgjre og
venstre lunge ogsd underudviklede.

HYPPIGHED
Ca. 1% af de medfadte hjertesygdomme og ca. 10 % af bern med
Steno-Fallots tetralogi.

KONSEKVENSER

Da adgangen til lungepulsdren er blokeret, mé det iltfattige blod
pumpes gennem et hul i hjerteskilleveeggen (ventrikelseptum-
defekt/VSD) over til venstre hjertekammer, hvor det blandes med
det iltede blod, far det sammen pumpes ud i kroppen, hvilket gar
bernene bld (cyanotiske). Blodet kan kun komme ind til lungerne
gennem bloddrer, som forbinder kropspulsdren til lungepulsarer-
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ne. Ofte er der kun én sddan bloddre, nemlig en ductus arteriosus,
men af og til er der adskillige ekstradrer (kollateraler), som kan
fore blod ud i lungepulsdrerne (kaldes MAPCA'er).

SYMPTOMER

Diagnosen er ofte erkendt i forbindelse med fosterscanning. Er
den ikke erkendt vil cyanose hos det nyfodte barn ofte give mis-
tanke om hjertesygdom. Hos nogle kommer der dog s& meget
blod til lungerne gennem MAPCA’erne, at bernene ikke virker
cyanotiske, og diagnosen stilles derfor forst efter flere uger. Bort-
set fra cyanosen er de fleste bern uden symptomer. Nyfodte med
sveer cyanose og ductusafhoengigt kredsleb (se side 24) kan bli-
ve sveert dérlige og dg, hvis ductus arteriosus lukker.

UNDERSQGELSER

Diagnosen kan stilles ved ekkokardiografi, men oftest suppleres
denne med en CT-scanning (se Undersagelser side 31) for helt
preecist at vide, hvordan blodet ndr frem til lungerne, og under-
sgge storrelsen pd lungepulsdrerne.

BEHANDLING

Behandlingen er forskellig fra barn til barn. Det helt afgerende for
behandlingsplanen er sterrelsen og udviklingen af lungepuls-
drerne og blodforsyningen til lungerne. Hvis bgrnene er meget
cyanotiske, mé der som regel foretages en hjcelpeoperation, som
forbedrer blodtilfgrslen til lungerne (se Midlertidige og aflastende
operationer side 124). Dette kan ske med en shunt, som leder blod
fra en af de store pulsdrer i brysthulen direkte ud i lungepulséren
(se Steno-Fallot side 83).

Det langsigtede mal er imidlertid at genskabe en forbindelse
mellem hgjre hjertekammer og lungepulsdrerne og at f& VSD'en
lukket. | de letteste tilfcelde kan man ved en enkelt operation dbne
den tillukkede lungepulsdéreklap og lukke VSD'en. | veerere tilfcel-
de, hvor lungepulséreklappen ikke kan ébnes, genskabes forbin-
delsen mellem hgjre hjertekammer og lungepulsdren med en
homograft eller Contegra-graft (se Materialer i bernehjertekirur-
gien side 127).

| de svcereste tilfcelde, hvor lungepulsérerne ncesten ikke er ud-
viklede, kan det vise sig scerdeles vanskeligt at genskabe en nor-
mal blodforsyning til lungerne og lukke VSD'en. | disse tilfcelde,
hvor de forskellige lungeafsnit modtager blodforsyning fra man-
ge forskellige MAPCA'er, kan man forsgge at samle MAPCA’erne i
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en feelles central stamme (unifokalisering) og indscette en homo-
graft fra hajre hjertekammer til denne feelles stamme.

PROGNOSE

Prognosen afhcenger af sygdommens svcerhedsgrad. | bedste
fald bliver barnet “raskt” og i stand til at deltage i alle normale
aktiviteter. | de tilfcelde, hvor det ikke er muligt at &bne til lungerne
og lukke hullet, vil bernene stadig voere cyanotiske og mere eller
mindre hcemmede i deres fysiske kunnen. De vil dog udvikle sig
normalt p& de fleste andre punkter.

Da homograften/Contegra-graften dels forkalker og dels ikke
vokser med, md den udskiftes flere gange. N&r homograften har
en vis starrelse, kan dette dog oftest gares gennem lysken ved en
hjertekateterisation med indscettelse af en stentklap (se side 33).

De ganske fé& bern, som ikke kan blive endeligt opererede, og
som stadig vil veere bld, vil, som é&rene gar, f& behov for flere af-
lastende operationer. Alligevel bliver deres tilstand ofte tiltagende
darlig med tiden.

Operation for pulmonalatresi med VSD og
kollateraler, “unifokalisation”
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Pulmonalstenose Ballonudvidelse af pulmonalstenose

Pulmonalstenose (PS)

En pulmonalstenose er en forsncevring af klappen mellem hgjre
hjertekammer og lungepulsdren. Hos de fleste barn er forsncev-
ringen den eneste fejl i hjertet. Pulmonalstenoser kan ogsé sidde
under eller over klappen. Pulmonalstenose indgdr dog hyppigt i
mere alvorlige hjertesygdomme.

HYPPIGHED
Ses hos ca. 10 % af bern med medfodte hjertesygdomme.

KONSEKVENSER

Hvis klappen kun er let eller moderat forsncevret, giver det sjcel-
dent anledning til symptomer, og mistanken rejses forst ved
pdvisning af en mislyd. Hvis klappen er meget sncever, er der
ncesten ingen passage ud til lungerne, hvilket kan medfare hjer-
teinsufficiens og bléfarvning (cyanose) allerede hos nyfedte.
Konsekvenserne er i princippet de samme, ndr forsnoevringen
sidder over eller under selve klappen.
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SYMPTOMER

Kun bern med meget sncevre hjerteklapper far symptomer. Det
geelder specielt nyfedte. Andre kan dog have nedsat udholden-
hed ved anstrengelser.

UNDERSOQGELSER
Diagnosen stilles ved ekkokardiografi, hvor ogsé& graden af
forsnoevring kan vurderes.

BEHANDLING

Lettere tilfcelde af pulmonalstenose kroever ingen behandling. |
sveerere tilfeelde bor forsnoevringen fjernes, uanset om barnet
har symptomer eller ej. Dette geres normalt ved ballonudvidelse
(dilatation) under en hjertekateterisation (se Kateterbehandling
side 123). Dette er i mere end 90 % af tilfceldene tilstraekkeligt.
Giver klappen imidlertid ikke tilstroekkeligt efter, mé forsncevring-
en opereres. Der er risiko for at forsncevringen gendannes med
drene, og det kan blive nedvendigt at gentage ballonbehandling-
en eller eventuelt operere. Sidder forsncevringen under eller over
klappen, vil det kroceve operation.

PROGNOSE

Begge behandlinger er meget effektive, og prognosen er under
alle omstcendigheder god. Barnene er raske, symptomfrie og kan
leve et normalt liv. Nogle gange bliver klappen imidlertid meget
utcet efter behandlingen. Dette volder sjceldent problemer pé kort
sigt, men nogle vil senere i livet kunne f& behov for en ny og toet
klap. Dette opnds som regel ved at indoperere en homograft
(side 129).
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Steno-Fallots tetralogi Opereret Steno-Fallot

Steno-fallots tetralogi (ToF)

Tetralogi refererer til, at der er fire kardinalpunkter ved denne til-
stand: 1) Dels et hul i skillevaeggen mellem hjertekamrene (ventri-
kelseptumdefekt, se VSD side 106). Og 2) dels en forsncevring af
lungepulséren (se Pulmonalstenose side 81). Forsncevringen sid-
der som regel ved klappen og lige under klappen. Af og til kan der
ogsé veere forsncevringer helt ude pd den hgjre og den venstre
lungepulsdre. 3) Samtidig er kropspulsdareklappen (aortaklap-
pen) lidt anderledes placeret end i det normale hjerte (kaldes
overridende adorta), og 4) pga. pulmonalstenosen “traenes” hjer-
temusklen i hgjre hjertekammer, der derfor bliver fortykket.

HYPPIGHED
Fallot ses hos ca. 5-10 % af bern med hjertesygdom.

KONSEKVENSER

Afhcengigt af graden af forsncevring ud til lungepulsérerne vil en
del af det iltfattige blod i hajre hjertekammer pumpes gennem
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Steno-Fallot med underudviklet

lungepulsére

Sveer Steno-Fallot midlertidigt opereret
med en Blalock-Taussig-shunt

hullet over i venstre hjertekammer og herfra ud i kropspulsdéren.
Herved bliver barnet blét (cyanotisk). Da forsncevringen oftest til-
tager i det forste levedr, vil der efterhdnden pumpes mere iltfat-
tigt blod gennem hullet, hvilket forvcerrer cyanosen. Nogle f& barn
med Fallot har en gendefekt pd& kromosom nr. 22 (kaldes ofte
22q1-deletionssyndrom eller DiGeorges syndrom).

SYMPTOMER

De fleste born har ingen symptomer fra fadslen. Graden af cyano-
se afhcenger af maengden aof iltfattigt blod, der pumpes ud i krop-
pen, som igen afhcenger af graden af pulmonalstenose. | nogle
tilfcelde er barnene meget bld helt fra fedslen. Andre bern er stort
set ikke cyanotiske i starten, men cendrer gradvis farve igennem
de forste mdneder eller forste &r. Nogle barn med Fallot f&r her-
udover kraftige cyanoseanfald, de sdkaldte spells. Anfaldene
kommer oftest i forbindelse med, at barnet groeder og derefter
bliver tiltagende kortdndet og cyanotisk, og afbrydes anfaldet
ikke, bliver barnet efterhdnden blegt og fiernt og kan miste be-
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Steno-Fallot endeligt opereret med
homograft

vidstheden. Hvis barnet har 22qll-deletionssyndrom, kan der
veere nedsat immunforsvar, talebesveer, andre misdannelser og
mdske forsinket udvikling.

UNDERSQGELSER
Diagnosen kan stilles ved ekkokardiografi, men af og til er det
nedvendigt ogsd at foretage CT-scanning af hjertet (se Under-
segelser for hjertesygdomme side 31).

22ql1-deletionssyndrom kan pdvises ved en blodpreve. Har
barnet 22ql1-deletionssyndrom, vil de ledsagende problemer for-
bundet med dette ogsd bidrage til det samlede billede.

BEHANDLING

Barn med Steno-Fallot skal opereres. Har barnet spells, startes me-

dicinsk behandling med betablokker, og operationen fremrykkes.
Generelt for Fallot opereres i 6B-mdneders alderen. Valg af ope-

ration og timing afhcenger af graden af cyanose, spells og ana-

tomien. Oftest kan der foretages en enkeltoperation, som foreta-
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gesihjerte-lunge-maskine (se side 125), hvor hullet i skillevceggen
lukkes med en lap (se Materialer i barnehjertekirurgien side 127),
og forsncevringen til lungerne ophceves. Da typen og graden af
forsnoevringen ud til lungepulsé@ren veksler meget fra barn til
barn, mé der tages individuelle hensyn.

I nogle tilfoelde kan forsncevringen fjernes ved at skoere noget af
veevet bort indefra. Andre gange mdé der udvides meget mere,
hvilket kan geres ved, at man &bner hgjre hjertekammers udlgbs-
del og indsyr et stykke kunststof (kaldes en transanulcer patch),
samtidig med at lungepulsdre-klappen fiernes. Barnet lever her-
efter de forste mange &r uden en lungepulsdéreklap. Dette vil med
tiden belaste hgjre hjertekammer, som udvides, og typisk i teen-
agealderen indscettes en kunstig lungepulsdreklap. Ofte ved en
fornyet operation hvor en sékaldt homograft eller Contegra-graft
mellem hgjre hjertekammer og lungepulséren indscettes (se Ma-
terialer i bernehjertekirurgien side 127). Nogle gange kan der direk-
te indscettes en stentklap fra lysken via en hjertekateterisation.

En gang imellem er der forhold i nyfedtsperioden eller indenfor
de forste levemdneder, som ger det for vanskeligt at lukke hullet
og fjerne forsncevringen med det samme. | disse tilfoelde kan det
veere ngdvendigt ferst at foretage en hjcelpeoperation, som for-
bedrer lungegennembladningen. Dette kan ske med en sdkaldt
shunt, som leder blod fra en af de store pulsdrer i brysthulen di-
rekte ud i lungepulséren.

Som shunt anvendes et lille kunststofrer. Shunten er som regel
kun en midlertidig lasning, og yderligere operation som skitseret
oven for kommer senere pd tale.

PROGNOSE

98 % overlever operationen, og de fleste er herefter helt symp-
tomfri og kan leve et normailt liv. Hos nogle vil det pga. utcethed af
lungepulsdrens hjerteklap senere vcere ngdvendigt at f& indsat
en homograft med en kunstig lungepulséreklap ellign. (se Mate-
rialer i bgrnehjertekirurgien side 127). Det gcelder for de fleste, som
har fdet indsat en transanulcer patch.

Homografter har desveerre begroenset holdbarhed, bl.a. pga.
forkalkning og barnets voekst. De md derfor udskiftes. Dette kan
oftest ske med en sdkaldt stentklap. Det er en stent pdmonteret
en kalveveneklap (se Materialer i bernehjertekirurgien side 127).
Stentklapper kan indfgres ved hjcelp af et plastikkateter gennem
en vene i lysken. Der er derfor tale om et meget mindre indgreb,
end hvis homograften skulle udskiftes ved en operation.
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Totalt abnormt indmundende lungevener Operation for totalt abnormt indmundende
oven for hjertet lungevener oven for hjertet

Totalt abnormt indmundende lungevener (TAPVD)
Fire lungevener, to fra hver lunge, ferer normalt det iltede blod fra
lungerne ind i venstre forkammer. Ved TAPVD samler de fire lun-
gevener sig bag forkammeret i et samlekammer som, oftest via en
enkelt samlevene, munder ind enten et eller andet sted i venesy-
stemet eller direkte i hgjre forkammer. Afhcengigt af, hvor samle-
venen farer blodet hen, tales om flere forskellige typer: 1) indmun-
ding i venerne oven for hjertet (suprakardiel type), 2) direkte i hajre
forkammer eller i hjertets egen samlevene (sinus coronarius), der
lgber ind i hajre forkammer (kardiel type), 3) eller i vener neden for
hjertet, hvor samlevenen md& passere gennem mellemgulvet til
nedre hulvene eller portvenen i leveren (infrakardiel type). 4) Der
kan ligeledes ses en kombination af ovenst&ende (mixed type).
Der kan ses forsncevring pé& samlevenen ved indmundingen i
det normale venesystem. Forsncevringen bliver ferst af betyd-
ning, ndr blodstremmen gennem lungerne stiger efter fedslen.
Abnormt indmundende lungevener kan ses alene eller sammen
med andre komplicerede hjertesygdom.
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Totalt abnormt indmundende lungevener Operation for totalt abnormt indmundende
under hjertet lungevener under hjertet
HYPPIGHED

Ca.1% af de medfedte hjertesygdomme.

KONSEKVENSER

Ved alle typer af TAPVD ender det iltede blod i hgjre forkammer
hvor det blandes med det iltfattige blod. Fra hejre forkammer
Izber blodet enten 1) gennem hgjre hjertekammer ud i lungerne
og eventuelt gennem en &ben ductus over i kropspulsdren (aor-
ta) og ud i kroppen eller 2) gennem en dbning i forkammerskille-
vaeggen (ASD) til venstre hjertehalvdel og herfra ud i kroppen. Da
det sdledes ikke er fuldt iltet blod, der pumpes ud i kroppen, er der
tendens til cyanose (bl&farvning). Hvis der er forsncevring pd
aflebet fra lungevenerne, stiger trykket i lungevenerne, og der
hobes blod op i lungerne. Hoajre hjertehalvdel bliver belastet af
hajt lungeblodtryk, og der udvikler sig hjerteinsufficiens.

SYMPTOMER
Symptomerne afhcenger meget af, om der er forsnoevring, hvor
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lungevenerne munder ud i kropsvenerne. Ved forsncevring er
barnet oftest kort efter fadslen betydeligt cyanotisk og med be-
sveeret vejrtroekning. Uden forsnoevring er symptomerne ofte mil-
dere initialt, og enkelte kan sjoeldent veere forholdsvis symptomfri
i lang tid, idet de har en kredslgbsforstyrrelse, der meget ligner
atrieseptumdefekt (se side 44) med stor lungegennembladning,
men uden belastningssymptomer og hgjst med beskeden cyan-
osetendens, der derfor let overses.

UNDERSQGELSER
Ekkokardiografi er oftest tilstroekkelig til at stille diagnosen, men
ofte suppleres med en CT-scanning af hjertet.

BEHANDLING

Alle bern skal opereres. Er der forsnoevring, foretages operationen
tidligt efter fedslen, mens operationen foretages kort efter diag-
nosen er stillet, selv ved mindre udtalte symptomer. Som regel
kan samlevenen bag venstre forkammer direkte sys sammen
med forkammeret. Herved droenes blodet normalt, og hullet i for-
kammerskillevoeggen lukkes.

Risikoen er iscer forbundet med problemer efter operationen
pga. hgjt lungetryk, men de fleste overlever operationen, og der er
sjoeldent alvorlige problemer senere. Enkelte udvikler forsnoevret
passage svarende til sammenfgjningen med venstre forkammer
og md opereres pd ny.

PROGNOSE

Uden operation vil de fleste nyfadte de. | dag overlever mere end
95 % operationen.

HJERTEFORENINGEN



Transposition

Transposition af de store kar (TGA)

Ved transposition er kropspulsé@ren (aorta) og lungepulsdren
ombyttede, sdledes at aorta udgdr fra hgjre hjertekammer, og
lungepulsdren udgdr fra venstre hjertekammer.

Hos de fleste begrn er ombytningen den eneste fejl. Hos andre er
der ogsd et hul i skilleveeggen mellem hjertekamrene (se VSD
side 1086), en forsncevring af lungepulsdreklappen (se Pulmonal-
stenose side 81) eller en forsncevring p& hovedpulséren (se Coar-
ctatio aortae side 51).

HYPPIGHED
Transposition ses hos 5 % af bern med medfadte hjertesygdomme.

KONSEKVENSER

Pga. ombytningen pumpes det iltfattige blod tilbage i kroppen,
mens det iltede blod pumpes tilbage til lungerne. Hvis ikke der var
en vis udveksling mellem de to ellers helt adskilte kredslgb, ville
barnet do straks efter fadslen. Der sker altid en sterre eller mindre
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Ballonudvidelse af hul i forkammerskilleveeg (Rashkind)

udveksling gennem de normale forbindelser fra fostertilstanden,
et lille hul i forkammerskillevoeggen (“fosterhullet”, der fungerer
som en ASD, se side 44), og ductus arteriosus — den blodare, der
er @ben i fostertilvoerelsen og forbinder kropspulséren og lunge-
pulséren (se Ductusafhcengigt kredslgb side 24).

SYMPTOMER

Symptomerne afhcenger af graden af udveksling mellem det ilte-
de og det uiltede blod. Hvis udvekslingen er lille, vil bernene veere
meget bld fra fedslen. Hvis udvekslingen er stor, kan der gé flere
dage — mdske uger - for barnet f&r symptomer. Mdling af iltind-
holdet i blodet, saturationen, vil veere lav, og vil kunne afslegre mis-
dannelsen fra fodslen. Hvis der samtidig er andre hjertesygdom-
me, vil disse kunne indvirke pd forlgbet.

UNDERSQGELSER
Diagnosen stilles ved ekkokardiografi.

HJERTEFORENINGEN



Transposition

\JU,

Transposition — kranspulsdrer fremhcevet Switch-operation for transposition

BEHANDLING
Hvis barnene er meget cyanotiske, er det nadvendigt at forbedre
udvekslingen af iltrigt og iltfattigt blod. Dette kan geres ved at hol-
de ductus dben med et lcegemiddel (prostaglandin), som gives i
drop (se Medicinsk behandling side 121 og Ductus-afhcengigt
kredsleb side 24), og ved at udvide hullet i skillevaeggen mellem
forkamrene. Dette geres ved en hjertekateterisation, hvor man
med en ballon udvider det lille hul, der normalt er i skillevoeggen
mellem forkamrene (Rashkinds procedure, se ogsd Kateterbe-
handling side 123).

Dette giver som regel tilstroekkelig udveksling af blod. Hvis bar-
nene kun er let cyanotiske, er det ikke nadvendigt at udvide hullet.

De fleste bern far foretaget en sékaldt switch-operation inden
for den forste leveuge. Ved operationen overskceres de to store
pulsdrer lige oven for hjerteklappen, hvorefter de flyttes pd deres
rette plads. Samtidig er det ngdvendigt at flytte de meget smé
kranspulsérer med. Det er denne del af operationen, der er svce-
rest. Hvis der er en VSD (se side 108), bliver den lukket, og hvis der
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er en coarctation (forsncevring pd legemspulsdren), bliver denne
ogsé opereret (se Coarctatio aortae side 51).

I nogle situationer kan der veere forhold, der gor switch-opera-
tionen umulig, fx hvis der samtidig er en stenose (forsncevring) pa
lungepulsdren og en VSD. | disse situationer lukkes VSD'en, s&-
ledes at blodet fra venstre hjertekammer ledes over til hoved-
pulséren, mens blodet fra hgjre hjertekammer ledes gennem et
rer, fx en homograft (side 129) til lungepulsdren (Rastelli-operati-
on). Alternativt flyttes aorta med aortaklappen over til venstre
hjertekammer, VSD’en lukkes, og der indscettes et ror fra hgjre
hjertekammer til lungepulséren (Nikaidoh-procedure).

PROGNOSE
Over 95 % overlever en switch-operation. Hvis der er andre syg-
domme, der samtidig skal korrigeres, stiger risikoen. Efter en vel-
lykket operation er bernene fuldstoendig symptomfri og kan leve
normalt.

| sjceldne tilfcelde kan der med tiden opstd en forsncevring,
hvor hhv. lunge- og hovedpulséren er syet pd& plads. Hvis for-
sncevringen bliver udtalt, kan det veere neadvendigt at fierne den.
Det kroever som regel operation, men kan af og til klares ved en
ballonudvidelse. Der ses ofte en grad af utcethed pd& den nye
hovedpulsdreklap, aortaklappen, som er den oprindelige lunge-
pulsdreklap. Bliver utcetheden belastende for hjertet, kan man
operere pd klappen. Ligeledes ses ofte efter switch-operationen,
at der som ncevnt oven for er nogen forsncevring af lungepuls-
dren eller af lungepulsdregrenene ud til hejre og venstre lunge.
Der kan ogsd en sjcelden gang opsté problemer med smaé for-
snoevringer pd kranspulsdrerne.

HJERTEFORENINGEN



Truncus arteriosus communis

Truncus arteriosus communis

Fra hjertet afgdr ikke som normalt to &rer, men kun én stor dre
(truncus), som sd& deler sig til krops- og lungepulsdren. Hyppigst
afgdr fra truncus en kort lungepulsdre lige over hjertet, som
derefter deler sig i hgjre og venstre lungepulsdre. Sjceldnere afgdr
lungepulsdregrenene direkte fra truncus. Truncus-klappen sid-
der lige over et hul i hjerteskillevaeggen (se VSD side 106), s@-
ledes at begge hjertekamre kan pumpe ud gennem klappen.
Truncus-klappen, der svarer til aortaklappen, kan bestd af to
til fire klapflige, som ofte er utcette eller forsncevrede.

HYPPIGHED
Under ca. 1% af de medfadte hjertesygdomme.

KONSEKVENSER

Begge hjertekamre temmer sig i samme dre, og arterieblodet vil
derfor have nedsat iltindhold, og der vil vaere cyanose. Efter fads-
len falder kredslgbsmodstanden i lungerne, og der vil derfor
pumpes forholdsvis mere og mere blod gennem lungerne. Der
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pumpes derfor mere iltrigt end iltfattigt blod ud af hjertet, sé
cyanosen kan voere meget let, men til gengeceld belastes hjertet
af sget pumpearbejde som ved en VSD (se side 106), og der ud-
vikles hjerteinsufficiens. Hvis truncus-klappen samtidig er utoet
(insufficient), @ges hjertebelastningen, og hjerteinsufficiensen
optrceder hurtigere.

UNDERSQGELSER

Diagnosen stilles med ekkokardiografi. Da ca. 30 % af bern med
truncus arteriosus har en lille gen-fejl pd kromosom nr. 22 (kaldet
22q1-deletionssyndrom), ber bernene undersages for gen-fejlen
ved en blodprave. Hvis begrnene har gen-defekten, kan de have
nedsat immunforsvar, taleforstyrrelser, andre misdannelser og
forsinket udvikling.

SYMPTOMER
Hjerteinsufficienssymptomer, forst og fremmest kortdndethed,
spisevanskeligheder og ddrlig veegtstigning samt cyanose.

BEHANDLING

Barn med truncus arteriosus skal opereres tidligt. Ved operatio-
nen lukkes hullet i hjerteskilleveeggen, sdledes at venstre hjerte-
kammer pumper iltrigt blod gennem truncus-klappen ud i krops-
pulséren. Samtidig frigeres lungepulséren eller grenene og
forbindes med hgajre hjertekammer ved hjcelp af en homograft
(se Materialer i barnehjertekirurgien side 127) el. lign. Da en homo-
graft ikke vokser med barnet, men kalker til og mister sin funktion,
mdé& den senere udskiftes en eller flere gange. Nogle af disse
gen-operationer kan udfgres med kateterbehandling, hvorved en
ny klap kan indscettes i hjertet via et plastikkateter gennem lysken.
Hvis truncus-klappen er meget forsncevret eller utcet, vil det ogsé
for eller senere voere ngdvendigt at operere denne, i reglen med
indscettelse af en kunstig klap.

PROGNOSE

Uden behandling er der stor risiko for, at barnet der som spced.
Hvis det overlever, vil lungekredslgbet, uden operation, blive p&-
virket af det hgje tryk, som med tiden medferer tiltagende cyano-
se, tiltagende handicap, hjertesvigt og tidlig ded. Med operation
er udsigterne derimod gode, selvom der som ncevnt bliver behov
for yderligere operationer. Der er tale om en stor operation med
nogen risiko.

HJERTEFORENINGEN



Univentrikulcere hjerter og

fontan- eller TPCP-operation

Univentrikulcere hjerter er en gruppe af komplicerede hjertesyg-
domme, som er kendetegnet ved, at der kun er ét normalt udvik-
let hjertekammer (ventrikel). Som regel er der foruden det nor-
malt udviklede kammer ogsé et lille underudviklet hjertekammer.
Hovedtyperne af univentrikuloere hjerter er meget forskellige i
anatomien, og det kan bdde vcere hgjre og venstre hjertekam-
mer, som er det veludviklede.

Foruden det underudviklede hjertekammer er der ofte associe-
rede misdannelser i hjertet. Dette kan vaere ombytning af de sto-
re kar, transposition (se side 91), forsncevring af lungepulsdren,
pulmonalstenose (se side 81), sjceldnere fuldstoendig aflukning
(pulmonalatresi), forsncevringer pd& kropspulséren, coarctatio
aortae (se side 51), abnorme lungevener eller andre misdannel-
ser. Da det iltfattige og iltrige blod nedvendigvis md blandes i det
store kammer, har arterieblodet altid mindre iltindhold end nor-
malt. Graden af iltmangel og dermed cyanose (bl&farvning) af-
heenger scerligt af, om blodstremmen gennem lungerne er ned-
sat, normal eller aget.

Feelles for denne gruppe af meget komplicerede hjertesyg-
domme er ogsd, at de kan behandles ved at opbygge et
"en-pumpekredslgb” (Fontan- eller TCPC-kredslgb), hvor det
iltrige og iltfattige blod adskilles fra hinanden (se Fontan- eller
TCPC-operation side 103). Dette kroever, at lungerne ikke er blevet
pavirkede af for stor blodtilstreamning eller for stort tryk, og sker
bedst i etaper, fra barnet er 6 mdneder gammelt. Det er derfor
meget vigtigt, at man i mellemtiden sikrer en god balance mel-
lem blodforsyningen til lungerne og til kroppen. Dette kan ngd-
vendiggere, at der foretages aflastende operationer som ban-
ding eller indscettelse af en shunt i nyfedtsperioden (se Midler-
tidige og aflastende operationer side 124).

Bernene kan ikke opereres til et normalt kredslab og bliver der-
for aldrig hjerteraske. Grundtanken i de aflastende operationer er
at opbygge et kredslgb, som barnene kan leve med — helst langt
ind i voksenalderen, hvor mulighederne for hjertetransplantation
ved svigt af systemet er bedre.

Den alvorligste form for univentrikulcert hjerte er HLHS (se be-
skrivelse side 64). Diagnosticeres barnet med HLHS i fostertil-
standen veelger mange i Danmark dog abort grundet alvorlig-
heden af denne diagnose. Andre hovedtyper af univentrikulcere
hjerter omfatter folgende:
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Double inlet left ventricle med transposition Banding af lungepulsdren

Double inlet left ventricle

Ved denne hjertesygdom temmer begge forkamre sig i et venstre
hjertekammer. Hgjre hjertekammer er underudviklet, og der er al-
tid et eller flere huller (se VSD side 106) mellem de to hjertekamre.
Der er i reglen ombytning af krops- og lungepulsdren (transpositi-
on) og hyppigt forsncevring af lungepulséren (pulmonalstenose).

HYPPIGHED
Under 1% af de medfedte hjertesygdomme.

KONSEKVENSER

Hvis der er udtalt pulmonalstenose, er der ogsd udtalt cyanose
(bl&farvning). Uden pulmonalstenose udvikles hjerteinsufficiens,
fordi der er kraftigt foraget lungegennemblgdning. Barn med ba-
lanceret kredslgb (moderat pulmonalstenose eller efter banding)
kan have tilstroekkelig god iltforsyning til dagligdagskrav og ikke
s@ udtalt belastning af hjertet, at de udvikler hjerteinsufficiens.

HJERTEFORENINGEN



UNDERSQGELSER
Diagnosen stilles ved ekkokardiografi.

SYMPTOMER

Disse afhcenger som anfert af graden af forsncevring af lunge-
pulséren. Nogle vil vcere meget cyanotiske og ddrlige fra kort ef-
ter fedslen. Hjerteinsufficiens udvikler sig derimod gerne mere
gradvist over uger til méneder efter fadslen. Barn med balanceret
kredslab kan lcenge vcere ncesten symptomfri, men bliver let for-
pustede og cyanotiske ved anstrengelse.

BEHANDLING

Hos meget cyanotiske nyfadte skal blodforsyningen til lungerne
forbedres. Dette sker med prostaglandin-drop, som holder ductus
arteriosus &ben, sé& blodet kan stremme fra kropspulséren gen-
nem ductus ind i lungepulsdrerne (se Ductusafhcengigt kredsleb
side 24 og Medicinsk behandling side 121). Dette md snarest folges
op med en shunt operation (se Midlertidige og aflastende opera-
tioner side 124. Barn, der ikke har pulmonalstenose, vil f& en meget
stor blodgennemstremning i lungerne og skal have foretaget en
pulmonal banding, hvor et badnd lcegges omkring lungepulséren
(se side 125), som nedscetter blodgennemstremningen i lungerne.
Efterfolgende opereres barnet til et Fontan-kredslgb (se side 175).

PROGNOSE
Uden behandling vil de fleste bgrn med symptomer dg i en tidlig
alder, enten som folge af sveer cyanose eller som falge af hjerte-
insufficiens.

Born, der overlever med for hgijt blodtryk i lungerne, vil med ti-
den blive tiltagende cyanotiske og vil som regel dg i tidlig voksen-
alder.

Enkelte udvikler utoethed af klapperne mellem forkamrene og
hjertekammeret, skrumpning af VSD’en eller svigt af hjertekam-
meret, hvilket kan umuliggere en Fontan-operation. Hvis ikke man
kan bedre disse forhold med yderligere operation, m& man ngjes
med medicinsk stottebehandling og eventuelt i sidste ende hjer-
tetransplantation (se side 133).
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Trikuspidalatresi

Trikuspidalatresi

Univentrikulcert hjerte uden forbindelse fra hgjre forkammer til
hgjre hjertekammer. Hgjre hjertekammer og ofte ogsd lungepuls-
dren er underudviklet. Hajre forkammer temmer sig derfor gen-
nem et hul i forkammerskilleveeggen, ASD (se side 44), over i ven-
stre forkammer, hvor det iltfattige veneblod blandes med det
iltrige blod fra lungerne og lgber ned i venstre hjertekammer. Som
regel afgdr lungepulséren fra det lille hgjre hjertekammer, der
modtager blod fra venstre hjertekammer gennem et hul i skille-
vaeggen, (se VSD side 106). Der er meget ofte forsncevring under
lungepulsdreklappen. | nogle tilfcelde er der ombytning af krops-
og lungepulsérerne (se Transposition side 91), hvor det er krops-
pulséren (aorta), der kommer fra det lille hgjre hjertekammer.

HYPPIGHED
Under 1 % af hjertesygdomme.

HJERTEFORENINGEN



KONSEKVENSER

Da der oftest er udtalt pulmonalstenose, bliver bernene meget
blé (cyanotiske). Uden pulmonalstenose kan udvikles hjerteinsuf-
ficiens (se Kredslebet ved medfadte hjertesygdomme side 23 og
Symptomer ved hjertesygdomme side 27), fordi der er kraftigt
foreget blodgennemstremning af lungerne. Bern med balanceret
kredsleb (moderat pulmonalstenose eller efter pulmonal ban-
ding) kan have tilstroekkelig god iltforsyning til dagligdagskrav og
ikke s& udtalt belastning af hjertet, at de udvikler hjerteinsuffi-
ciens.

UNDERSQGELSER
Diagnosen kan stilles ved ekkokardiografi.

SYMPTOMER

Bernene er mere eller mindre bl& (cyanotiske) ved fadslen, og
cyanosen tiltager ofte ret hurtigt. | de & tilfaelde, hvor der ikke er
forsncevring til lungerne, udvikles hjerteinsufficiens (se Kredslgbet
ved medfgdte hjertesygdomme side 23 og Symptomer ved hjer-
tesygdomme side 27. | disse tilfoelde er cyanosen beskeden.

BEHANDLING
De meget bld bern beheaver tidligt en shunt-operation (se Midler-
tidige og aflastende operationer side 124).

Hvis der ikke er forsnoevring til lungepulséren, pulmonalstenose
(se side 81), mé& der foretages pulmonal banding, hvor et bénd
lcegges omring lungepulsdren for at begreense blodtilferslen til
lungerne og derved (se Midlertidige og aflastende operationer
side 124) beskytte lungerne og mindske graden af hjerteinsuffi-
ciens. Er ASD’en for lille, m& der foretages en Rashkind-procedure
(se Transposition side 91). Senere foretages en sdkaldt Fontan-
eller TCPC-operation (se side 103).

PROGNOSE

Uden behandling er dgdeligheden i barnealderen hgj. Med hjcel-
peoperation alene har mange patienter tidligere levet et stykke
op i voksenalderen. Efter Fontan- eller TCPC-operation er livskva-
liteten og -lcengden blevet meget forbedret.
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Mitralatresi

Mitralatresi

Univentrikulcert hjerte uden forbindelse mellem venstre forkam-
mer og venstre hjertekammer. Venstre forkammer tammer sig
derfor gennem et hul i forkammerskillevaeggen, ASD (se side 44),
over i hgjre forkammer. Med mindre, at der ogsd er en VSD til ste-
de, er det venstre hjertekammer gerne svcert underudviklet og
tiener alene som et udlgbskammer for kropspulséren (aorta). |
andre tilfcelde er det lungepulsdren, som afgar fra udlgbskam-
meret. Der kan veoere kompliceret forsncevring af lungepulséren,
pulmonalstenose (se side 81) og/eller af kropspulsdren, coarcta-
tio aortae (se side 51), og ASD’en kan veere for lille.

HYPPIGHED
Under 1% af de medfedte hjertesygdomme.

KONSEKVENSER

Det iltrige lungeveneblod passerer gennem forkammerskille-
veeggen til hgjre forkammer, hvor det blandes med det iltfattige

HJERTEFORENINGEN



veneblod og streammer videre ned i hjertekammeret, som pumper
det blandede blod ud i bdde lunger og krop ligesom ved triku-
spidalatresi (se side 100).

SYMPTOMER

Afhcengig af forholdet af blodgennemstremningen mellem lung-
erne og kroppen vil symptomerne kunne variere fra udtalt cyano-
se (blafarvning) til udtalt hjerteinsufficiens. Enkelte barn klarer sig
godt, fordi der er en god balance mellem gennembladningen af
lunger og krop.

BEHANDLING

Hvis der er udtalt cyanose pga. forsncevring ud til lungepulsdéren,
indopereres en shunt (se Midlertidige og aflastende operationer
side 124), mens der fortages en pulmonal banding, hvis der udvik-
les hjerteinsufficiens. Siden opereres efter Fontan-princippet (se
Fontan- eller TCPC-operation side 103). | nogle tilfcelde er hullet
mellem forkamrene sd lille, at blodet har sveert ved at komme ud
af det venstre forkammer, og det kan derfor vcere ngdvendigt at
gere hullet starre, som typisk geres kirurgisk eller ved hjertekate-
terbaseret teknik (Rashkind-procedure).

PROGNOSE
Som ved andre univentrikulcere hjerter.

Fontan- eller TCPC-operation

P& grund af disse hjertesygdommes komplekse karakter er det
ikke muligt at genopbygge to adskilte hjertekamre af tilstroekkelig
stgrrelse og med hver sin indmundende hjerteklap. For at aflaste
det velfungerende hjertekammer og for at fjerne disse bgrns
cyanose (bl&farvning) mé& man derfor adskille det iltrige blod fra
det iltfattige og samtidig sikre, at blodet kan stremme uhindret til
bdde lungerne og til kroppen.

Dette sker ved en s&kaldt Fontan- eller TCPC-operation (total
cavo pulmonal connex), som oftest foretages i to separate ope-
rationer. Efter de to operationer ledes det iltfattige veneblod fra
kroppen direkte ud i lungepulsdérerne og til lungerne uden farst at
lobe igennem hgjre side af hjertet som normalt. Den farste opera-
tion, kaldet Glenn-operation, foretages omkring 6-mdneders-al-
deren. Her flyttes den ovre hulvene fra hajre forkammer til oversi-
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den af hgjre lungepulsdre, mens den nederste del af den
overskdrne hulvene lukkes. Samtidig lukkes lungepulséren fra
hjertet oftest helt. Efter denne operation stabiliseres barnenes
kredslgb ofte betydeligt. Den anden operation, kaldet TCPC-
operation, foretages ofte i 3-drs-alderen. Her flyttes den nedre
hulvene fra hegjre forkammer. Hulvenen forloenges med et kunst-
stofrer, som feres hejre om hjertet og op til undersiden af den
hgjre lungepulsdre, hvor den sys fast. Ved at lukke helt for lunge-
pulsdren sikres, at kun det iltfattige blod feres ud i lungerne uden
om selve hjertet. Det iltrige blod vil fra lungerne returnere til for-
kamrene og herfra feres til hjertekammeret og videre ud i krops-
pulséren (aorta), som nu udelukkende indeholder iltet blod. Bar-
net er nu uden cyanose.

For at det nye kredsleb skal kunne fungere efter operationen,
mé en rcekke vigtige krav veere opfyldt. Det kroever derfor grun-
dige undersegelser, bl.a. hjertekateterisation (se Undersegelser
for hjertesygdomme side 31), inden man bestemmer sig for ope-
ration. Operationen kan ikke foretages de forste mdéneder efter
fedslen pga forhgjet lungekarmodstand, og mange af bernene vil
derfor i ventetiden behgve en aflastende operation (se Midlertidi-

Glenn-operation af trikuspidalatresi TCPC-operation af trikuspidalatresi
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ge og aflastende operationer side 124), shunt eller pulmonal ban-
ding. Da det hos de fleste barn fra starten er klart, at de hen ad
vejen vil behgve en TCPC-operation, er det vigtigt, at man hele
tiden undgdr pdvirkninger af hjerte og lunger, som senere kan
vise sig at forhindre operationen.

Bornene vil pé et tidspunkt i forlabet blive opstartet i blodfortyn-
dende medicin (se Medicinsk behandling side 121), ligesom andre
former for hjertemedicin kan veere ngdvendige.

Fontan- eller TCPC-operationen herer til blandt de mere kom-
plicerede, og der er derfor en vis risiko for, at der opstér alvorlige
problemer under eller lige efter operationen. Prognosen varierer
med typen af operation, som igen afhcenger af den tilgrundiceg-
gende anatomi. Efter TCPC-operationen er foretaget, er overle-
velsen rigtig god, og de fleste f&r det betydeligt bedre. De vil ikke
lcengere veere cyanotiske, og den fysiske formd&en bedres bety-
deligt.

PROGNOSE

Resultaterne af Fontan- eller TCPC-operationen er hele tiden ble-
vet forbedret. P& langt sigt vil der dog kunne opsté flere alvorlige
problemer. Der kan komme tarmproblemer med tab af store
moeengder ceggehvidestof (protein) i afferingen. Der kan komme
nydannelser af blodkar, bla. i lungerne, som kan medfere, at
cyanosen vender tilbage. Der kan komme hjerterytmeforstyrrel-
ser, og den fysiske formd&en vil veere reduceret i forhold til joevn-
aldrende. Kredslgbet er sdrbart i forhold til det normale kredslzb,
og for nogle kan det blive nedvendigt med en hjertetransplanta-
tion, oftest forst i voksenalderen.
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Ventrikelseptumdefekt (VSD)

Ventrikel septumdefekt (VSD)

En VSD er et hul i skillevaeggen mellem hjertekamrene (ventrikler-
ne). Nogle huller er store, andre er smé og beliggenheden i hjerte-
skillevoeggen kan variere. Hos de fleste born er hullet den eneste
fejl i hjertet, men der kan samtidig voere andre misdannelser i
hjertet og de store pulsdrer.

HYPPIGHED
VSD er den almindeligste af alle hjertesygdomme. Ca. 20 % aof
beorn med medfadt hjertesygdom har en VSD.

KONSEKVENSER

Konsekvenserne afhcenger af hullets starrelse og eventuelt led-
sagende hjertemisdannelser. Er der ikke andre misdannelser, og
er blodtrykket normalt i lungerne, vil hullet medfere overleb af
blod fra venstre til hgjre hjertekammer. Hvis hullet er stort, er over-
lobet tilsvarende stort, og haijt tryk fra venstre hjertekammer kan
forplante sig til hgjre hjertekammer og herfra til lungepulsérerne,
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som pd lcengere sigt kan beskadiges. Hvis hullet derimod er lille,
er overlgbet mindre, og lungepulsdrerne pdvirkes derfor ikke.

Sma huller kan lukke sig af sig selv, og store huller bliver hyppigt
mindre med tiden.

SYMPTOMER
Spoedbern med store huller far oftest symptomer pd hjerteinsuf-
ficiens i lobet af de forste levemdneder. De spiser ddrligt, og veeg-
ten oges ikke, som den skal. De bliver kortdndede, blege og sveder
let. Barn med mindre huller er asymptomatiske.

De fleste VSD'er bliver fundet pga. den karakteristiske mislyd.
Mislyden heres dog ikke altid lige efter fodslen, og det er derfor
ikke en fejl, hvis lcegen ikke fandt noget galt i starten.

UNDERSQGELSER
Ved ekkokardiografi kan man se hullet og vurdere, hvor stor be-
lastningen af hjertet er.

BEHANDLING

Sma huller behgver ikke operation. Mellemstore huller skal ope-
reres, hvis overlgbet er for stort, uanset at bgrnene har det godt.
Store huller krcever altid operation. | de fleste tilfoelde har berne-
ne tydelige symptomer og har behov for medicinsk behandling
(se side 121). Hvis dette ikke forbedrer tilstanden, foretages ope-
ration uanset barnets alder. Hvis hullet ikke er for stort, og hjertet
derfor ikke belastes, kan man se tiden an og hébe pd, at hullet
bliver sd lille, at det ikke behgver operation. Nogle falges gennem
hele barndommen med en lille VSD, som er uskadelig, og som
der derfor ikke er indikation for at lukke. Jo celdre barnene bliver
med en &ben VSD, jo mindre bliver sandsynligheden for spontan
lukning.

Operation foretages gennem brystbenet under anvendelse af
hjerte-lunge-maskine (se side 125). Hullet sys enten sammen el-
ler lukkes med en lap af kunststof (se Materialer i barnehjerte-
kirurgien side 127). Det er hos nogle bern blevet muligt at lukke
visse huller ved hjcelp af smd& "propper” via hjertekateterisation,
som placeres i hullet gennem et lille plastikkateter, som indfgres
gennem bloddrerne i lysken. Det er dog stadig f& bern, som be-
handles pd denne mdéde. | enkelte tilfcelde er det ikke muligt at
lukke hullet i starten. | disse tilfoelde udferes en midlertidig hjoel-
peoperation, kaldet pulmonal banding, hvor man indsncevrer
lungepulsdren, og sdledes letter belastningen af lunger og hjerte
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Operation for VSD

ved at mindske blodgennemstremningen i lungerne (se Midlerti-
dige og aflastende operationer side 124)

PROGNOSE

Behandlingen kan gennemferes med meget lille risiko. Efter luk-

ningen er bernene raske og kan leve et normalt liv. Af og til kan

der stadig veere et lille resthul, som dog ikke har nogen betydning.

Kunststoflappen indlejres i bindeveeyv, og skal ikke skiftes senere.
En sjcelden gang beskadiges hjertets normale ledningssystem,

og livslang pacemaker-behandling vil da blive ngdvendigt.
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Andre
hjertesyg-
domme

Kardiomyopatier

Kardiomyopati betyder sygdom i hjertemuskulaturen. Det er sdle-
des ikke misdannelser, men sygdom i et normalt opbygget hjerte.
Man skelner som regel mellem dilateret-, hypertrofisk-, restriktiv-
og arytmogen kardiomyopati. Kardiomyopatier kan undertiden
konstateres allerede for fadslen, men i andre tilfcelde opstdr de
forst i lebet af barndommen eller i voksenalderen.

DILATERET KARDIOMYOPATI (DCM)

Dilateret kardiomyopati er karakteriseret ved, at hjertet (oftest
venstre hjertekammer, nogle gange begge hjertekamre) er bety-
deligt udvidet (dilateret) og troekker sig dérligt sammen. Tilstan-
den varierer i sveerhedsgrad fra diskret til svoert udvidet hjerte-
kammer samt diskret til svoert nedsat pumpekraft.

HYPPIGHED
Ganske fé nye tilfoelde om dret. Da sygdommen kan veere arvelig,
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tilrddes det altid, at den ncermeste familie undersgges, hvis der er
personer med dilateret kardiomyopati i familien. En del tilfoelde vil
derfor blive pdvist, fer hjertefunktionen er veesentligt pdvirket.

KONSEKVENSER

Nedsat pumpekraft begroenser hjertets evne til at ege kredslgbet
under fysisk udfoldelse. | svcerere tilfoelde er der tegn til hjerte-
insufficiens (&ndenad, darlig trivsel, troethed, nedsat fysisk for-
mden, veeskeophobning) allerede i hvile. | andre tilfcelde kan
symptomerne veere meget beskedne og kun til stede ved belast-
ning, fordi et udvidet hjerte trods alt kan pumpe normale moeng-
der blod rundt i kroppen ved dagligdagsaktivitet. Tilstanden kan
kompliceres af utcethed af klappen mellem venstre forkammer
og venstre hjertekammer (mitralinsufficiens) og af uregelmcessig
hjerterytme, sjceldnere af blodpropper.

SYMPTOMER

Hjerteinsufficiens med kortdndethed, bleghed, svedtendens, spi-
sevanskeligheder, troethed og nedsat fysisk formden (se Kreds-
lobet ved medfedte hjertesygdomme side 23 og Symptomer ved
hjertesygdomme side 27).

ARSAGER
Der kan veere forskellige drsager til, at hjertekammerets pumpe-
kraft nedscettes. Virus kan give betcendelse i hjertemuskulaturen.
Dette kaldes myocarditis (eller myokardit) og kan opstd i tilslut-
ning til forskellige infektionssygdomme, men i langt de fleste til-
fcelde er symptomerne ved myokardit lette og forbigdende. Myo-
kardit kan dog fere til udvikling af dilateret kardiomyopati.
Medfodte genetiske defekter i hjertemusklens stofskifte, og vis-
se former for kemoterapi kan skade hjertemusklen og medfere
dilateret kardiomyopati. Ogsd stofskifte- og muskelsygdomme
kan i sjeeldne tilfcelde fordrsage kardiomyopati. | nogle tilfcelde er
ogsd skeletmuskulaturen eller andre organer involveret. Ved-
varende hjerterytmeforstyrrelser kan ogsé bidrage. Selv om der
sdledes er kendte drsager til kardiomyopati, er det imidlertid
langtfra altid muligt at pévise nogen drsag. En sjcelden misdan-
nelse af hjertets kranspulsdrer, abnormt udspring af venstre
kranspulsdre fra lungepulséren, kan opfere sig som en dilateret
kardiomyopati, idet hjertemusklen lider under iltmangel. Det er
derfor vigtigt at udelukke denne sygdom, som kan opereres.

HJERTEFORENINGEN



UNDERSQGELSER

Der vil som regel voere abnormt EKG og forstarret hjerte ved ront-
genundersggelsen. Diagnosen stilles med ekkokardiografi. | nogle
tilfoelde kan det for at pdvise myokardit eller stofskifteforandringer
veere ngdvendigt at udtage en lille voevsprave fra hjertemusklen
- en myokardiebiopsi. Dette sker under en hjertekateterisation (se
Undersagelser for hjertesygdomme side 31). Abnorme kranspuls-
drer kan i mange tilfcelde pdvises ved ekkokardiografi, men af og
til er det ngdvendigt at foretage en CT-scanning. Undersggelse
for stofskifteforstyrrelse kroever altid blodprever og eventuelt
ogsd, at der udtages en veevsprove fra en muskel pd benet.

BEHANDLING

Medicinsk hjerteinsufficiensbehandling med vanddrivende me-
dicin, ACE-hcemmere, betablokkere og digoxin aflaster og styrker
hjertet (se Medicinsk behandling side 121). Sjceldnere benyttes
til bern angiotensinreceptor-neprilysin-hcemmer eller SGLT-2
hcemmer. | nogle tilfcelde er blodfortyndende medicin (se Antiko-
agulationsbehandling side 123 tilrddelig pga. risiko for blodprop-
per. Alvorlige uregelmaessigheder i hjerterytmen kan eventuelt
kroeve medicinsk behandling eller implantation af en ICD-
enhed. Hvis der er pdvist en tilgrundliggende stofskiftesygdom,
anvendes af og til tilskud af stofskifteelementer.

En ny slags pacemaker (CRT-pacemaker) med tre ledninger
kan i udvalgte tilfoelde forbedre hjertets pumpefunktion. | tilfcelde,
hvor tilstanden forveerres trods behandling, kan hjertetransplan-
tation (se side 133) vcere eneste udvej. Abnorm afgang af en
kranspulsdre krcever operation.

PROGNOSE

I nogle tilfcelde gér forandringerne i hjertet gradvist tilbage, for-
mentlig iscer i de tilfoelde, der skyldes infektion. | andre tilfcelde
kan tilstanden stabiliseres med medicinsk behandling, men i at-
ter andre tilfcelde gér det for eller siden ned ad bakke, og barnet
overlever ikke uden hjertetransplantation. Det kan vcere vanske-
ligt og i bedste fald usikkert at stille en prognose for det enkelte
barn pd det tidspunkt, hvor diagnosen stilles, og man mé vente
og se, hvordan det gdr med den medicinske behandling.

Efter tilstroekkelig tidlig operation for abnorm kranspulsére
kommer hjertet sig i reglen helt, i andre tilfoelde kan der ved ekko-
kardiografi fortsat pdvises forandringer, men som regel uden
vedvarende symptomer eller behov for medicinsk behandling.
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HYPERTROFISK KARDIOMYOPATI (HCM)
Ved hypertrofisk kardiomyopati er hjertemuskulaturen stoerkt for-
tykket, scerligt i hjerteskillevoeggen.

Arsagen er i mange tilfcelde en arvelig defekt i de gener, der
styrer dannelsen af de ceggehvidestoffer (proteiner), der er an-
svarlige for sammentroekningen af hjertet. | disse tilfoelde find-
es sygdommen derfor hyppigt hos andre familiemedlemmer.
Sjeeldne stofskiftesygdomme kan ogsd fere til hypertrofisk kardi-
omyopati. Bern af mgdre med sukkersyge kan ved fgdslen have
for tyk hjertemuskel, men disse forandringer forsvinder af sig selv
inden for nogle mdneder. Hypertrofisk kardiomyopati giver sig
hyppigst til kende efter barndommen, men i nogle tilfcelde kan
den pdvises allerede hos fosteret eller ved fagdslen.

KONSEKVENSER

Den tykke hjertevoeg hacemmer fyldningen af hjertekamrene, og
skilleveeggen kan bule s& meget ind i venstre hjertekammer, at
der opstdr en forsncevring, ndr hjertet specielt under anstrengel-
se pumper hurtigere og kraftigere. Hypertrofisk kardiomyopati
kan endvidere kompliceres af utcethed af mitralklappen (mitra-
linsufficiens) mellem venstre for- og hjertekammer og af alvorlige
hjerterytmenforstyrrelser.

SYMPTOMER

| de fleste tilfoelde er der ingen symptomer, men eventuelt en
mislyd. Senere kan der komme symptomer i form af traethed og
nedsat fysisk formden, forpustelse, smerter i brystet, folelse af
uregelmoessig hjerterytme, besvimelser og i veerste fald pludselig
dad, fx under sportsudgvelse. Sveere tilfcelde hos nyfadte kan led-
sages af tiltagende hjerteinsufficiens.

BEHANDLING

Medicinsk behandling med betablokker (se side 121) kan bedre
symptomerne og forebygge uregelmcessigheder i hjerterytmen.
Patienter med udlgbsforsncevring fra venstre hjertekammer be-
handles med medicin, og en mindre gruppe tilbydes kirurgisk be-
handling enten ved operation, hvor forsncevringen helt eller del-
vist fjernes, eller ved en hjertekateterisation, hvor der foretages
indsprgjtning af alkohol i en lille kranspulsdre, som nogle gange
kan f& det fortykkede veev til at skrumpe. Ingen af de ncevnte be-
handlingsformer er ideelle, og der forskes hele tiden i nye be-
handlingsmuligheder.
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Man vil fraréde deltagelse i konkurrencesport og anden voldsom-
mere fysisk aktivitet. Pga. risikoen for alvorlige og eventuelt livstru-
ende forstyrrelser i hjerterytmen mé der nogle gange behandles
med rytmestabliserende stoffer. Enkelte md& have en speciel
pacemaker, som kan give hjertet et lille elektrisk stad, hvis rytme-
forstyrrelsen er alvorlig (ICD-enhed). Ved svcere, tiltagende symp-
tomer trods behandling kan hjertetransplantation blive aktuel.

PROGNOSE

Patienter med f& elleringen symptomer kan have det godt i man-
ge ar, men der er altid risiko for, at der senere opstdr symptomer,
bl.a. alvorlige forstyrrelser i hjerterytmen og pludselig ded. Hvis
der er tale om en arvelig tilstand, kan forlgbet hos andre familie-
medlemmer give et fingerpeg om risikoen. En genetisk analyse
(blodprever) kan dels hjcelpe med at fastsl& diagnosen og dels
hjcelpe med at risiko-stratificere den enkelte patient.

RESTRIKTIV KARDIOMYOPATI (RCM)

Ved denne type af kardiomyopati er hjertemusklen stiv, og selve
hjertekammeret kan derfor ikke fyldes ordentligt mellem hvert
hjerteslag. Hjertet kan ikke falge med til fysisk udfoldelse. Der ud-
vikler sig hjerteinsufficiens, efterhdnden ogs& med symptomer i
hvile. Sygdommen er uhyre sjoelden og udger ca. 5 % af kardi-
omyopatierne hos bern. Tilstanden er udfordrende at behandle
medicinsk, og der kan blive behov for hjertetransplantation i al-
vorlige tilfcelde. Arsagen er ukendt i de fleste tilfcelde.

ARYTMOGEN KARDIOMYOPATI

Denne sjceldne tilstand kaldes ogsé for arytmogen hgjre ventrikel
kardiomyopati (ARVC). Tilstanden er ofte arvelig og viser sig som
regel ved alvorlige hjerterytmeforstyrrelser og typisk tidligst fra
teenagealderen. Mange mé have indsat en speciel pacemaker,
som kan stede uregelmcessigheder i hjerterytmen voek. Voerdien
af genetisk analyse (blodprever) er stigende.
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Hjerterytmeforstyrrelser (arytmier)

Den normale hjerterytme, sinusrytme, styres fra sinusknuden i
hajre forkammer. Sinusknuden udsender regelmcoessigt impulser,
som breder sig gennem hjertemuskulaturen og far den til at
troekke sig sammen. Normale bgrn har indimellem forskellige
smdaforstyrrelser i den ellers regelmcessige hjerterytme. Ekstra-
systoler eller ekstraslag kan veere sé& hyppige, at de forer til un-
dersggelse, selv om de knap nok mceerkes. Hvis de optroeder i et
ellers raskt hjerte, er de oftest uskadelige. Men hvis hjertet pd&
anden mdde er sygt, kan de vcere forlgbere for mere alvorlige
rytmeforstyrrelser og nedvendiggere behandling.

HURTIG HJERTERYTME, TAKYKARDI

Anfald af meget hurtig hjerterytme, paroxystisk takykardi, ses
jeevnligt hos ellers raske bgrn. Anfaldene skyldes ofte en lille eks-
tra "ledning” i hjertets elektriske system.

Nyfedte kan blive blege og ddrlige under anfaldene og behgver
indloeggelse til ncermere undersegelse og behandling (se Medi-
cinsk behandling side 121). Hos nyfedte kan hjerterytmen som
regel brydes med en ispose pd ansigtet, med medicin eller even-
tuelt med et elektrisk sted gennem brystkassen under en kort-
varig bedovelse (elektrokonvertering). Da spcedbern let bliver
pavirkede under anfaldene, vil det ofte vcere rimeligt at give me-
dicinien seks til tolv maneder lang periode for at holde anfaldene
veek. De fleste vil med tiden vokse fra problemet, mens en mindre
gruppe fortsat vil have tilbgjelighed til anfald. Sterre bern med
paroxystisk takykardi kan under anfald blive svimle og f& dnde-
ned og trykken i brystet.

Anfaldene kan vare fra f& sekunder til mange timer, men gar
som regel over af sig selv. Hos starre bern kan anfaldene ofte bry-
des ved at fremkalde opkastningrefleks eller andre mangvrer.
Hvis dette ikke virker, kan der enten gives medicin eller elektro-
konvertering som omtalt ovenfor. Anfaldene er ikke farlige, men
hvis de er hyppige og generende, kan det vcere rimeligt at for-
sege at forebygge dem. Dette kan geres med medicin, men ofte
ma flere typer forsgges, for den rette medicin er fundet. Hos lidt
storre born er det hensigtsmaessigt at lgse problemet en gang for
alle ved at "varmebehandle” (ablatere) den ekstra ledning, der
som regel er tale om. Dette gores under en hjertekateterisation.
Denne behandling, radiofrekvensablation, er yderst effektiv og i
stand til at helbrede mere end 90 % af patienterne. Da smdé bgrn
ofte vokser fra deres anfald, og da risikoen for komplikationer ved
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ablation aftager med barnets sterrelse, er det tilrédeligt at vente
med indgrebet i nogle &r — typisk til barnet vejer 30 kg — med min-
dre anfaldene ikke kan holdes passende nede med medicin. Ved
risiko for alvorlig, livstruende hurtige hjerterytmeforstyrrelser (f.
eks. ved kardiomyopati eller arvelig hjerterytmeforstyrrelse) veel-
ges i nogle tilfcelde at indoperer en ICD-enhed, som kan give
hjertet et sted som behandling, hvis den alvorlige hjerterytmefor-
styrrelse forekommer. ICD’en minder meget om pacemakeren i
opbygning og placering.

LANGSOM HJERTERYTME, BRADYKARDI

Ved hjerteblok kan impulserne enten ikke udbrede sig fra sinus-
knuden til forkamrene eller hyppigere fra forkamrene til hjerte-
kamrene. Hjertekamrene pumper da med deres egen langsom-
mere erstatningsrytme. Hjerteblok kan opstd allerede i foster-
tilstanden, og bernene kan fedes med en langsom rytme. Det
skyldes af og til, at ledningsvoevet er odelagt af antistoffer fra
moderen. Hjerteblok kan ogsé optrcede ved visse typer af med-
fodte hjertesygdomme, og desuden kan blokket opstd i tilslutning
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til en hjerteoperation. | disse tilfcelde svinder blokket oftest af sig
selv inden for de ferste 10 dage. Barnet maerker i reglen ikke til den
langsomme hjerterytme, men af og til bevirker rytmen, at barnet
hurtigere bliver treet. Nogle kan opleve svimmelhed og eventuelt
besvime. | andre tilfcelde kan der udvikles tegn pd hjertesvigt (se
Hjerteinsufficiens og Kredslebet ved medfedte hjertesygdomme
side 23 og Symptomer ved hjertesygdomme side 27).

Hvis det besluttes at behandle hjerteblokket, indscettes en bat-
teridrevet pacemaker, der via en eller to ledninger afgiver impul-
ser med passende hurtig rytme til hjertet. Pacemakeren sys under
fuld bedgvelse fast under huden oppe pd brystkassen eller under
maveskindet og forbindes til hjertet via ledninger enten til hjertets
overflade hos mindre bgrn eller med ledningerne fort ind i en
bloddre hos sterre bern. Ved regelmaessig kontrol p& sygehuset
sikres det, at pacemakeren fungerer, som den skal, og at batteri-
et, som holder i en drroekke, er i orden.

Diagnosen af rytmeforstyrrelser stilles med EKG. Da anfald med
hjertebanken ofte kommer og gdr hurtigt, kan man ved hjcelp aof
en bdndoptager registrere hjerterytmen i flere degn ad gangen
(Holter-monitorering) for at “fange” et anfald eller bruge en s&-
kaldt R-test eller et Event-kort, hvor man selv skal aktivere op-
tagelsen ved symptomer. Sjeeldnere implanteres et lille device
(Ioop recorder) under huden som vedvarende, i flere dr, over-
véger hjerterytmen. Arbejds-EKG — dvs. EKG optaget under be-
lastning pd en kondicykel eller et lgbebdnd - kan ogsd somme
tider bruges til at afslagre rytmeforstyrrelser.

HJERTEFORENINGEN
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Behandling
af hjerte-
sygdomme

Medicinsk behandling

Hjertemedicin anvendes ferst og fremmest ved hjerteinsufficiens
(se Kredslabet ved medfadte hjertesygdomme side 23 og Symp-
tomer ved hjertesygdomme side 27) og ved arytmier. Den sam-
me slags medicin forhandles ofte under forskellige navne. Ind-
holdsstoffets lcegefaglige navn er normalt anfert med smat eller
i parentes pd pakningen.

Vanddrivende midler (diuretika) bruges ofte. Hvis hjertets pum-
peevne er nedsat, holdes der for meget vand tilbage i kroppen,
og blodmeengden stiger. Vanddrivende midler modvirker dette
og aflaster dermed hjertet. Man anvender som regel furosemid
(diural, furix). Ofte suppleres med spironolakton (spiron). Diure-
tikabehandling ma til tider suppleres med ekstra tilskud af saltet
kalium, fordi diuretika driver kaliumsalt ud af kroppen. Under be-
handlingen tages der derfor ofte blodpraver til kontrol af saltene i
blodet.
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ACE-haemmere er en gruppe medikamenter, der bl.a. nedscetter
modstanden mod blodets stremning i kroppen og derfor benyt-
tes som basis-medicin ved hjerteinsufficiens. De letter dermed
hjertets arbejde, hvilket er fornuftigt, da hjertemusklen er over-
belastet og udtreettet ved hjerteinsufficiens. Da der ved de forste
doser kan indtroede blodtryksfald, pdbegyndes behandlingen af
og til under blodtrykskontrol, eventuelt under indlceggelse af-
heoengig af grundlidelsen.

Der findes mange forskellige ACE-hcemmere, som alle virker
lige effektivt. ACE-hcemmere kan bl.a. give ter hoste og hoevelser
i sveelg og luftveje. Angiotensin II-hcemmere virker ncesten lige-
som ACE-hcemmere. De giver sjeeldent hoste og slimhinde-
hoevelser og bruges ofte som et alternativ til ACE-hcemmere.

Betablokker (propronolol, metoprolol, atenolol, sotalol, nadolol)
kan anvendes som supplement til ACE-hcemmere ved stabile
patienter med kronisk hjertesvigt. Betablokkere nedscetter bl.a.
modstanden mod blodets stramning i kroppen, hvilket gavner det
udtroettede hjerte ved hjerteinsufficiens. Betablokkere anvendes
ligeledes hyppigt som led i behandlingen af rytmeforstyrrelser.

Prostaglandin anvendes til at holde ductus arteriosus dben og
anvendes derfor hos nyfgdte med en hjertesygdom, hvor kreds-
lebet er afhcengigt af, at ductus er dben (se Ductusafhcengigt
kredsleb side 24). Prostaglandin gives i et drop, indtil barnet kan
opereres.

Antiarytmika er stoffer, som pé forskellig méade kan regulere hjer-
terytmen. Der er en raekke forskellige stoffer, og ofte m& man pro-
ve sig frem for at finde det stof, der virker bedst. Betablokkere er
blandt de hyppigst anvendte som ncevnt. De hcemmer stimule-
rende pavirkninger af hjertet fra adrenalin og det sympatiske ner-
vesystem. Andre stoffer er propafenon, flecainid og amiodaron.
Adenosin anvendes til at afbryde paroxystisk takykardi. Det mé
gives direkte i bloddren. Visse former for hurtig hjerterytme afbry-
des bedst med et elektrisk stad (DC—konvertering), som sendes
gennem hjerteregionen under fuld bedgvelse.

Anden hjertemedicin og smertestillende

| forbindelse med og efter hjerteoperationer anvendes en rcekke
forskellige slags medicin, som gives i blod&rerne med et drop. De
tjener til at kontrollere blodtryk og hjertets pumpeevne. Blandt de
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stoerke smertestillende midler er morfin det vigtigste, og blandt
de svagere paracetamol og "gigtmidler” (NSAID).

Antikoagulationsbehandling (AK-behandling) modvirker blo-
dets tendens til at koagulere, dvs. storkne og danne blodpropper.
Der er scerlig risiko for blodpropdannelse omkring mekaniske
(kunstige) klapper, hvor man altid m& AK-behandle. Graden af
blodfortynding kontrolleres ved blodpraver, fx fra en lille prik i en
fingerspids. | andre situationer kan man ngjes med at give acetyl-
salicylsyre (magnyl oll.). Det hcemmer blodpladernes tendens til
at klumpe sig sammen og dermed danne en blodprop.

litbehandling kommer iscer pd tale hos syge nyfedte og andre
darlige hjertebgrn samt lige efter en operation. Der er aldrig be-
hov for iltbehandling uden for hospitalet. Sildenafil (fx viagra) og
endothelin-hcemmere (fx bosentan) bruges en sjcelden gang til
at nedscette modstanden mod blodets stremning ud i lunge-
kredslgbet.

Kateterbehandling
Under en hjertekateterisation kan man udfere forskellige under-
sogelser og behandlinger.

Ballonudvidelse af forsncevrede klapper foretages med et hjer-
tekateter, der er forsynet med en oppustelig ballon ved spidsen.
Ballonen fores ind gennem forsncevringen og bloeses op med
veeske under tryk. Herved sproenges sammenvoksningerne mel-
lem klapfligene fra hinanden (se Aortastenose side 40 og Pulmo-
nalstenose side 81).

Forsncevrede bloddrer, specielt lunge- og hovedpulsdrene, kan
ogsd udvides med ballon, ofte kombineret med indscettelse af en
stent, et lille metalgitter, som indferes og udvides med ballonen,
og som forhindrer forsncevringen i at gendannes.

Ved cyanotiske hjertesygdomme eller Fontan kredsleb med
ringe lungegennembladning kan der dannes ekstra karforbindel-
ser til lungerne, kollateraler, som man kan lukke med en coil eller
spiral. Coilen indscettes med et hjertekateter.

Ductus arteriosus persistens (se side 58) kan i mange tilfcelde
ogsd lukkes med et device, der ligeledes indferes med et hjerte-
kateter i ductus.

En lignende metode anvendes ogsd til at lukke atrieseptumde-
fekter, ASD (se side 44), og noget sjceldnere visse typer VSD. Der
findes forskellige anordninger. Den hyppigst anvendte type be-
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stdr af to skiver, der hcenger sammen pd midten, som feres sam-
menfoldet ind pd plads med et hjertekateter og bringes til at folde
sig ud pd& hver side af hullet i forkammerskillevoeggen i hhv. ven-
stre- og hgjre forkammer som to knapper pd hver sin side af et
knaphul. Det er langt fra alle ASD’er eller VSD’er, der er egnede til
lukning p& denne mdéde. Fordelen for barnet er iscer, at det slipper
for at f& en operation.

En dysfungerende eller manglende lungepulsdreklap kan lige-
ledes i nogle tilfoelde korrigeres ved at indscette en stentklap i
lungepulsdren, dvs. en stent med pdmonteret kalveveneklap,
med kateterteknik. Dette bruges iscer, nédr en homograft er blevet
forkalket og skal udskiftes.

Principper for kirurgisk behandling af hjertesygdomme
De forste hjerteoperationer for medfodte hjertesygdomme blev
gennemfort i 1940’erne. De moderne teknikker med brug af hjer-
te-lunge-maskinen (se side 125) og standsning af hjertet under
operationen blev dog farst mulige fra slutningen af 1950’erne. Dis-
se teknikker er siden yderligere udviklet og forbedret. Dertil kom-
mer sikrere bedovelse (narkose/ancestesi) og forbedrede kirurgi-
ske teknikker samt intensiv behandling efter operationen. Man
kan derfor i dag operere for ncesten alle typer af hjertesygdom-
me; de fleste p& bern under et &r og mange pd nyfadte.

En moderne hjertekirurgisk behandling begynder altid med en
grundig forberedelse af operationen. Dette geres pd& baggrund aof
de undersggelsesresultater, som er udfert inden operationen (ek-
kokardiograf, CT- eller MR-scanning og hjertekateterisation). Det
foregdrr altid i et tocet samarbejde mellem bernehjerte- og narko-
seloeger samt barnehjertekirurger.

Lukkede operationer

Nogle typer medfadte hjertesygdomme som coarctatio aortae (se
side 51) og ductus arteriosus persistens (se side 58) kan opereres
uden brug af en hjerte-lunge-maskine og kaldes lukkede hjerte-
operationer. Operationen foregér som regel gennem siden af bryst-
kassen med &bning/adgang mellem ribbenene (thorakotomi).

Midlertidige og aflastende operationer

Ved visse typer hjertesygdomme er det af og til nedvendigt med
midlertidige og aflastende operationer (palliative operationer)
inden den endelige operation. De hyppigst anvendte kaldes pul-
monal banding og shunt.
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Banding

Nogle hjertesygdomme medfarer en meget stor blodforsyning og
forhgjet tryk i lungerne med risiko for beskadigelse af lungerne.
Hvis man skenner risikoen ved tidlig endelig operation for stor,
loegger man et band (banding) rundt om lungepulsdren og
strammer til, sé blodforsyningen mindskes. Dette beskytter lun-
gerne, aflaster hjertet og bedrer barnet s& meget, at man senere
kan gennemfore den endelige operation med mindre risiko.

Shunt

Ved andre hjertesygdom er blodforsyningen til lungerne sé lille, at
barnet bliver blat (cyanotisk). Man kan da indoperere et lille pla-
stikrer mellem kropspulsdren og lungepulsdren (en shunt) og
derved forbedre blodgennemstremningen til lungerne, sé iltnin-
gen af blodet bedres. Samtidig ser man ofte, at underudviklede
lungepulsdrer vokser, séledes at det senere bliver muligt at
gennemfore den endelige operation.

Abne operationer

Ved de fleste hjertesygdomme gennemfgres den endelige ope-
ration (radikal operation) fra starten med anvendelse af hjerte-
lunge-maskinen. Disse operationer foretages gennem brystbe-
net (sternotomi).

Hjerte-lunge-maskinen

Ved langt de fleste hjerteoperationer er det ngdvendigt at operere
indvendigt i hjertet. Det kan kun lade sig gere med tilstraekkelig
nejagtighed, hvis hjertet er standset og blodtomt. Men kroppen har
hele tiden brug for blod og ilt, s& med standset hjerte er det ngd-
vendigt p& anden vis at serge for kroppens blod- og iltforsyning.

Hjerte-lunge-maskinen kan sikre dette. Hjerte-lunge-maskinen
bestdr i hovedsagen af tre dele: en pumpe, som erstatter hjertets
pumpefunktion, en kunstig lunge (oxygenator), som erstatter lun-
gernes funktion med optagelse af ilt og udskillelse af kuldioxid,
samt en varme/kole-enhed, s man kan regulere patientens
temperatur. Hjerte-lunge-maskinen er naturligvis udstyret med
en raekke elektroniske kontrolsystemer, som hele tiden overvc°|ger
alle funktioner.

Barnet tilkobles hjerte-lunge-maskinen ved, at kirurgen anbrin-
ger nogle store plastikrer i de store blodkar ncer hjertet. Det ilt-
fattige blod, som er pd vej tilbage til hjertet fra kroppen, opsamles
i plastikrerene og feres direkte ud til hjerte-lunge-maskinen. |
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Hjerte-lunge-maskine
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A: Rullepumpe. B: lltning af blodet (oxygenator). C: Varme/kale-enhed

hjerte-lunge-maskinen iltes blodet, kuldioxiden fjernes, blodet
koles eller varmes og sendes sd via pumpen og et andet pla-
stikror tilbage til kroppens puls@resystem og videre ud i kroppen
til at forsyne kroppens organer under operationen. Plastikslan-
gerne i hjerte-lunge-maskinen er inden operationens start fyldt
op med en blanding af en slags saltvand og ofte donorblod. Nér
plastikslanger og hjertet p& den mdde er koblet sammen, og
hjerte-lunge-maskinens pumpe er startet, koles blodet i kole/
varme-enheden. Ved operationer pd sterre bern keles ofte til
25-30 grader. Ved nyfgdte og spoedbarn kales ofte helt ned til 18
grader, og i scerlige situationer anvendes desuden en teknik, hvor
blodcirkulationen i kroppen standses helt i kortere perioder. Ned-
keling nedscetter kroppens behov for ilt. Nar barnets temperatur
har ndet det enskede niveau, standses hjertet ved, at blodgen-
nemstrgmningen til hjertet ophceves, og der indgives en specielt
sammensat, kold voeske (kardioplegi) i hjertets kranspulsérer,
hvorfra det strammer ud i selve hjertemusklen. Hjertets tempe-
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ratur scenkes derved til 10-15 grader. P& den mdde kan hjertet
undvcere blod og ilt i to-tre timer. Langt de fleste hjerteoperatio-
ner kan dog gennemfares med hjertet standset i under en time.

Ndr operationen indvendigt i hjertet er gennemfgrt, opvarmes
kroppen igen til 37 grader, blodet tillades atter at gennemstrom-
me hjertet, og efter kort tid kan hjertet selv overtage pumpefunk-
tionen, s& hjerte-lunge-maskinen kan standses og fjernes.

Hjerte-lunge-maskinen styres og overvéges under hele opera-
tionen af specialuddannet personale, som kaldes perfusionister.
Dette foregdr under operationen i et teet samarbejde med hjerte-
kirurgen og narkoselcegen.

Materialer i bernehjertekirurgien

Mange forskellige typer af materialer anvendes af hjertekirurger,
ndr medfadte hjertesygdomme skal opereres. Det drejer sig dels
om kunstigt fremstillede materialer, ofte lavet af plastik, dels aof
biologiske materialer fremstillet af veev fra afdede mennesker, aof
patientens eget veev eller af veev fra dyr, fx kalve.

KUNSTIGE MATERIALER

Shunt

Kunstige blodérer fremstilles som regel af plastikmaterialet Gore-
Tex. Disse blodérer anvendes hyppigst til at skabe en transportvej
for blodet, fx fra kropspulséren til lungepulsdren ved en shunt eller
forlcengelse af underkroppens hulvene op til lungepulséren ved
dannelse af et Fontan-kredslgb. De er lavet af et hvidt, bleadt ma-
teriale, som danner et ror, oftest med en diameter pd 3 til 5 mm.
Blodpropdannelse i en shunt kan forekomme, hvorfor der anven-
des blodfortyndende behandling (se Medicinsk behandling side
121) for at forhindre dette i at ske.

Patch

Patch er det engelske udtryk for en lap. Der findes patcher, som er
fremstillet af Gore-Tex, og andre, som er lavet af Dacron (begge
er plastikmaterialer). Hyppigst anvendes disse materialer til luk-
ning af huller i hjertets skilleveeg (se ASD side 36 og VSD side 144),
men de anvendes ogsé til udvidelse af forsncevrede blodkar. Dis-
se anvendelsesomréder giver aldrig anledning til blodpropdan-
nelse. En speciel og meget tynd Gore-Tex-patch anvendes i scer-
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Shunt Patch

Kunstig hjerteklap Kunstig hjerteklap indsyet i hjerte
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lige situationer til at lukke den scek eller pose, som hjertet ligger i
(hjertescekken eller perikardiet).

Hjerteklapper

Misdannede, forsncevrede eller utcette hjerteklapper kan i nogle
tilfcelde repareres, s& man kan bevare sin egen hjerteklap. | andre
tilfoelde er det ikke muligt, og man kan da indscette en kunstig
mekanisk hjerteklap. Mekaniske klapper er som regel fremstillet of
et specielt og meget stoerkt materiale. Den sterste fordel er derfor
deres meget lange holdbarhed. En ulempe er risikoen for blod-
propdannelse pd selve klappen. Denne risiko kan modvirkes med
blodfortyndende behandling (Antikoagulation, se Medicinsk be-
handling side 121), som skal gives resten af livet.

Kunstig hjerteklap
Der findes ogsd hjerteklapper, som delvis er opbygget af veev fra
dyr, s@kaldte biologiske klapper (se nedenfor).

BIOLOGISKE MATERIALER

Homografter

Homografter udtages fra afdede mennesker, som har testamen-
teret dette veev til medicinsk brug, eller ndr et sygt hjerte fjernes
ved en transplantation. | hjertekirurgien er det hyppigst en del af
kropspuls@ren med tilhgrende hjerteklap (aortaklap) og lunge-
pulsd@ren med tilherende klap (pulmonalklap).

Efter udtagelsen testes vaevet for eventuelle infektioner med
bakterier eller virus. Findes de sterile, kan de opbevares i frossen
tilstand ncesten uendeligt lcenge for s& at blive teet op, ndr de
skal bruges. Nogle hjertesygdomme kan kun opereres, nér man
anvender en homograft. Meget smé& homografter kan i sagens
natur af og til veere vanskelige at fremskaffe.

Fordelen ved homografter er det biologiske voev, og blodprop-
dannelse er derfor et yderst sjceldent foenomen. En ulempe er, at
homografter forkalker med tiden; de bliver derfor forsncevrede og
med ddrligt fungerende klapper og ma derfor for eller senere ud-
skiftes. Denne udskiftning skal foretages flere gange i livet. Ten-
densen til forkalkning varierer fra person til person men er gene-
relt sterst hos smé bern og aftager efter puberteten. Hos smad
bern sker forkalkning nogle gange sé hurtigt som i lebet af to til
tre &r, men hos sterre bern og voksne kan homografterne godt
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fungere i15-20 &r. Selv om homografter altsé stammer fra andre
mennesker, sker der ingen egentlig afstedning, og der skal derfor
ikke gives medicin for dette. Kalvebloddrer (vener) har ogsd hjer-
teklapper og bruges i stigende grad som et alternativ til homo-
grafter (Contegra-grafter).

Perikardievoev

Hjertet er omgivet af en stoerk hinde (hjertescekken eller perikar-
diet). Dele af denne scek anvendes hos spcedbgrn, som enten
skal have lukket et hul i hjertet eller have udvidet en forsnoevring.

Hjerteklapper
Kunstige hjerteklapper kan ogsd fremstilles af biologisk veev. De
fremstilles normalt af hjerter fra grise. Fordelen ved disse klapper
er iscer den lave tendens til blodpropdannelse, og at man derfor
kan undvcere blodfortyndende behandling. Ulempen er den sam-
me som for homografter, nemlig tendensen til forkalkning og der-
med behovet for senere udskiftning. Selv om klapperne altsé
stammer fra grise, sker der ingen afstedning, og der skal derfor
ikke gives medicin for dette.

Kalveveneklapper kan monteres pd en stent (en sdkaldt stent-
klap) og i scerlige situationer indscettes som en ny lungepulsére-
klap via et plastikkateter fert ind gennem en bloddre i lysken.

Intensiv behandling

Efter operationen kommer barnet til intensivafdelingen. De kate-
tre, slanger og elektroder, som barnet fik anlagt lige for operatio-
nen, bliver koblet til de mange apparater, der pd intensivafdeling-
en bruges til observation af barnet.

Respiratoren

Respiratoren sikrer barnets vejrtroekning, mens det endnu er be-
dovet eller dybt sovende. Der gér slanger fra respiratoren hen til
barnet, og slangerne er koblet sammen med et plastikrer (tube)
lagt gennem barnets ncese (eventuelt mund) ned i luftvejene.
Respiratoren puster iltholdig luft ind i lungerne. Hvor lcenge barnet
skal behandles med respirator, afhcenger vaesentligst af operati-
onens starrelse og forlgbet efter operationen.

Ved de lettere operationer kan respiratoren fijernes umiddelbart
efter operationen. Ved store indgreb eller ved efterfelgende kom-
plikationer kan det voere ngdvendigt med flere dages respirator-
behandling. B&de under og efter respiratorbehandlingen fér bar-
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net dagligt lungefysioterapi for at holde luftvejene fri for sekret og
infektion.

Andet intensivudstyr

Et hjerteopereret barn er udstyret med flere katetre til mdling aof
blodtryk forskellige steder i hjertet og kroppen. Katetrene anven-
des desuden til blodprevetagning samt til at give vaeske, medicin
og eventuel blodtransfusion. Der er indlagt plastikrer (dreen) gen-
nem huden til hjertehulen og eventuelt til lungehulerne, séledes
at vaeskedannelse og blgdning kan komme ud, og moengden no-
teres. Der er lagt et plastikkateter ind i urinbloeren, s& man hele
tiden kan felge urinproduktionen. Endelig er der oftest tilkoblet en
midlertidig pacemaker til hjertet via ledninger gennem huden, li-
gesom man via andre ledninger klistret p& huden hele tiden kan
folge hjerterytmen med EKG.

Efterhndnden som barnets tilstand tillader det, fijernes alt dette.
Indlagte katetre og drcen kan umiddelbart troekkes ud. Der er
kortvarig smerte herved, men den lindres ved smertestillende
medicin.

Risiko ved operationen

Der er ved alle hjerteoperationer en risiko for, at barnet ikke kan
overleve, eller at der opstdar komplikationer. Risikoen varierer me-
get afhcengigt af hjertesygdommens art. Ved enkelte typer opera-
tioner er risikoen for ded hgj (op til 20-30 %), men ved langt de
fleste operationer er den heldigvis i dag meget lav og under 1 %.
Der er ved de fleste operationer, men scerligt ved operationer, hvor
hjerte-lunge-maskine bruges, en vis, men meget lille risiko for, at
der kan ske pavirkning af hjernen. Nogle gange som kramper, an-
dre gange som en regulcer hjerneskade. Da belastningen under de
store operationer ogsa er stor for nyrerne, er det af og til nedven-
digt at foretage dialyse i de ferste dage efter operationen. Kirurgen
informerer altid for operationen om risikoen ved operationen.

Tilbage pd bernehjerteafdelingen — og hjem

Nd&r tilstanden efter behandlingen pé intensivafdelingen skennes
stabil, kan barnet flyttes tilbage til barneafdelingens hjerteafsnit.
Inden overflytningen er katetre og slanger scedvanligvis fjernet,
men af og til er det ngdvendigt at bibeholde ledninger til at felge
hjerterytmen eller plastikslanger (droen) i endnu et stykke tid. Ti-
den pd berneafdelingen bruges til at sikre, at barnet kommer til
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kroefter og fortsat klarer sig godt. For smd berns vedkommende
mé& man veere sikker pd, at de ikke ophober veeske i kroppen, og
at de spiser tilstroekkeligt og trives, s& den daglige vejning er
vigtig. Nogle bgrn kan udskrives uden medicin, mens andre har
brug for medicin i en periode efter operationen. For udskrivelsen
og ambulant cirka 1 méned efter udskrivelsen foretages ofte en
kontrol-ekkokardiografi.

I reglen er sdret i huden syet med trdd, der forsvinder aof sig selv.
Det anbefales, at der er plaster pd sdret, indtil det er helet op.
Remedier og information om hvordan séret skal h&ndteres udle-
veres fra afdelingen, hvor barnet har veeret indlagt. De steder,
hvor der har veeret fort dreenslanger ind, vil der sidde nylontréade,
som skal fijernes ca. 10 dage efter droenfjernelsen.

Det er almindeligt at tilrdde, at barnet bliver passet i hjemmet,
typisk i 4-5 uger efter operationen indtil brystbenet er stabilt vok-
set sammen. Herefter vil barnet veere fuldt restitueret og klar til at
tdle leg og aktivitet pd lige fod med dets joevnaldrende. Man kan
ellers roligt overlade det til barnet selv at genoptage sine sced-
vanlige aktiviteter, efterhdnden som det har lyst og kreefter til det.
Alle bern bliver efter udskrivelsen undersggt ved ambulante kon-
troller. Hvorndr det sker farste gang, afhcenger af barnets tilstand.
Nogle begrn skal kun til kontrol en enkelt gang mens andre behg-
ver fortsat kontrol gennem mange d&r, i reglen med lange mel-
lemrum.

Operation i udlandet

Langt de fleste hjerteoperationer kan i dag foretages her i landet
og foretages pd Rigshospitalet i Kebenhavn, men i ganske fé til-
foelde er operation i udlandet ngdvendigt.

Henvisning til operation i udlandet sker fra et af de hospitaler,
der normalt behandler hjertebern. Da det offentlige doekker ud-
gifterne til behandlingen, skal Sundhedsstyrelsen godkende hen-
visningen. Hjemstedsregionen betaler rejse og ophold for barnet
og en af forceldrene. Dog vil det veere muligt at opné yderligere
gkonomisk stette, sé begge forceldre kan ledsage barnet.

Hjertetransplantation

Heldigvis kan langt de fleste medfedte hjertesygdomme opereres
en gang for alle. Visse hjertesygdomme er imidlertid s& alvorlige, at
operation kun giver en midlertidig — men ofte loengerevarende -
bedring i tilstanden. Hjertemuskelsygdomme (kardiomyopati) kan
ikke radikalt opereres. For disse bgrn kan en hjertetransplantation
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komme pd tale, ndr tilstanden ikke lcengere er acceptabel pd me-
dicinsk behandling. Det er vigtigt, at forceldre til bern med sé alvor-
lige hjertesygdomme tidligt informeres om muligheden for senere
transplantation.

Inden barnet kan indstilles til hjertetransplantation, foretages en
roekke undersggelser, som skal sikre, at barnet kan klare selve
transplantationen og tdle den efterfalgende livsvigtige medicin. Det
er som regel ngdvendigt at foretage hjertekateterisation (se Un-
dersagelser for hjertesygdomme side 31), at kontrollere nyrefunkti-
onen samt med blodprgver at kontrollere, hvilke infektionssygdom-
me barnet har haft. Derudover kontrolleres lungefunktionen og ved
en hjertekateterisation mdles blodtrykket og modstanden i lunge-
karrene. Hvis praverne er tilfredsstillende, kan barnet blive hjerte-
transplanteret. Dette kroever et donorhjerte of rigtig sterrelse, og at
donors og modtagers blodtyper passer sammen.

Ved selve operationen erstattes det syge hjerte med donor-
hjertet. Umiddelbart er forlabet det samme som efter andre hjer-
teoperationer, som foretages i hjerte-lunge-maskine. Da kroppen
normalt reagerer mod fremmed veev ved at forsege at afstede
dette, er det resten af livet nadvendigt at tage speciel medicin,
som forhindrer afstgdning ved at decempe immunforsvaret (im-
munosuppressiv behandling).

Efter operationen virker bernene i langt de fleste tilfoelde "raske”
og er i stand til at deltage i alle normale dagligdagsaktiviteter.
Eneste begrcensninger i hverdagen er medicinen samt kontrol-
besogene pd hospitalet. Ved disse besag kontrolleres for afsted-
ning, infektioner, bivirkninger til medicinen etc,, som kan ngdven-
diggere cendring i behandlingen.

Resultaterne af hjertetransplantation hos bern forbedres hele
tiden. Som regel overlever mindst 90 % selve operationen. Des-
veerre optrceder med drene (sjceldent allerede inden for de forste
ar) en alvorlig forsncevring af de smé kranspulsérer p& hjertets
overflade. Dette faoenomen kaldes kronisk afstedning. Det svoekker
med tiden donorhjertets funktion og begrocenser overlevelsen.
Med drene svigter det transplanterede hjerte endeligt. Gennem-
snitsholdbarheden af et hjerte hos et barn er ca. 20 &r, i nogle til-
foelde holder hjertet lcengere. Dette til trods er livslcengden — og
ikke mindst livskvaliteten — meget bedre, end hvad der er udsigt
til uden transplantation.

Donortilbuddet er i sagens natur begreenset, hvorfor dette kan
veere en barriere for at tilbyde transplantation. Der findes derfor
donorregistre pd tveers af lande, sd tilbuddet forbedres.

HJERTEFORENINGEN

135

=
)
9,
)
=
=
g
(Y
&
&
)
3
~
3
%
)
)
=
3
(1)







Almindelige
forholdsregler
ved medfadte
hjertesyg-
domme

Plejen af spcedborn

Spoedbern med hjertesygdom skal i det voesentlige passes som
andre spcedbarn, Bern med udtalte symptomer har som regel
spisevanskeligheder. Sutning er anstrengende, og barnet udtroet-
tes, for det er meoet. Hyppige, smd madiltider og — nér barnet er stort
nok — madning med ske og kop far maitiderne til at gé lettere, men
ofte m& man acceptere, at barnet spiser mindre, end det skulle.

Veegtstigningen er ofte lille, og man kan ikke ved tvangsfodring
hjcelpe ret meget pd voegten. Enkelte bern mé have mad gen-
nem en sonde, dvs. gennem en tynd plastikslange gennem nce-
sen og ned i mavescekken. Forceldrene kan selv lcere at sonde-
made.

I mange tilfcelde kan barnet have gloede aof, at der scettes eks-
tra kalorier til mecelken efter vejledning fra loegen eller bgrne-
afdelingens dicetist.

Der er intet i vejen for, at hjertesyge barn sover ude i barnevog-

nen. BI& bern, der greeder, bliver mere bld, men det er ikke farligt.
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Selv normale bern kan blive bldlige om munden, hvis de groeder
meget.

Bern med medfedt hjertesygdom med udtalte symptomer er
gerne spinkle. De kan veere lcenge om at f& kroefter nok til at sidde
og gd. Der er dog ingen grund til at undlade at trcene deres
muskulatur med lege og gvelser, som man ger med normale
born pd tilsvarende udviklingstrin. De fleste smdébgrn vil kunne
deltage i babysvemning.

Vaccination

Det normale vaccinationsprogram ber gennemfgres som hos
andre bgrn. | udvalgte tilfoelde er der nodvendigt at vaccinere
imod influenza. Nogle bern har som led i deres hjertesygdom in-
gen milt. Dette gger risikoen for visse alvorlige infektioner. Disse
barn skal ogsé felge det normale vaccinationsprogram, og der vil
blive lavet planer for forebyggende antibiotisk behandling og be-
handling i forbindelse med feber i samrdd med lcegen.

Det er oftest nodvendigt at udskyde vaccinationsprogrammet
en mdned for og op til tre maneder efter en hjerteoperation. Sjcel-
dent og i yderst udvalgte tilfoelde vil man til helt smd& bern med
belastende hjertesygdom i vinterhalvdret tilbyde vaccination/
immunisering mod den sékaldte RS-virus.

Fysisk udfoldelse
Det er en hovedregel, at bern med hjertesygdom mé anstrenge
sig og tumle lige s& meget, som de orker. Nogle bliver ganske vist
hurtigt forpustede og treette, ligesom bld (cyanotiske) bern bliver
mere bld. Disse symptomer er imidlertid ikke i sig selv farlige.
Ganske som andre vil bernene nu og da fele trang til at hvile sig.
Mindre berns aktivitet er sammensat af mange korte spurter med
lige s& mange pauser, hvor de kan puste ud. Deres handicap vil
derfor voere mindre igjnefaldende end senere.

| skolealderen, nér der stilles stigende krav til udholdenhed og
proestationsevne, vil bgrnenes mangel pé& udholdenhed blive
mere fremtroedende. | hold- eller konkurrencesport vil mange
veere parat til at presse sig selv til det yderste for at voere med.

Det er okay, at barnet ikke kan det samme som deres jeevnald-
rende, og i den forbindelse er det vigtigt at tage en snak med
barnet om deres begraensninger, men det skal ikke afholde dem
fra fx at gé til fodbold.

Det er naturligvis afgerende, at man ikke behgver at frygte no-
get ved, at barnet bruger sine kreefter. Der er imidlertid enkelte
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undtagelser, hvor man frardder konkurrenceidroet. Men det vil
loegen give udtrykkelig besked om.

De barn, der virkelig er handicappede, har brug for, at omgivel-
serne indretter sig efter dem. Familiens spadseretur mé foregé i
et tempo, som barnet kan felge. Barnehaven kan have brug for at
tage klapvogn med, som hjertebarnet kan kare i, hvis det ikke har
kroefter til at gé lige s& meget som de andre barn.

Borneinstitutioner, dagpleje og skole

Langt de fleste bgrn med hjertesygdom kan vecere i vuggestue
eller bernehave. Enkelte ber dog efter individuel vurdering skéines
for den ggede smitterisiko i daginstitutionerne.

I nogle tilfcelde vil det veere et sd stort arbejde at give barnet
tilstroekkeligt at spise, at vuggestuerne ikke kan patage sig pas-
ningen, og barnet mé af den grund passes hjemme eller optage
mere end én plads i en dagpleje. Peedagoger, der skal passe et
barn med hjertesygdom, vil have brug for at vide, at de ikke p&ta-
ger sig et ekstraordincert ansvar, og at de ikke behgver at veere
bange for anfald eller for, at barnet anstrenger sig for meget. De
mé veere indforstédet med at acceptere og tage hensyn til, at bar-
net mdske er mindre udholdende. Bgrn, der f&r medicin, kan ogsé
passes i institutionerne, og poedagogerne giver efter aftale bar-
net medicin.

| skolen bor lcererne veere underrettet, hvis barnets hjertesyg-
dom medferer begraensninger i dets udfoldelsesmuligheder. Del-
tager sddanne begrniidroet, mé de have fred til at hvile eller puste
ud, nér de behover det.

Mange bern med hjertesygdom har slet ikke behov for, at der
tages scerlige hensyn. Barnet bor ikke opleve sig selv som mere
sygt, end det faktisk er.

Infektioner

De almindelige infektionssygdomme som skoldkopper, influenza
og forkelelser m.fl. téles normalt uden problemer. Ved hgj feber
ber mindre bern veere let pdklcedte eller delvis afkloedte, s& de
kan slippe af med varmeoverskuddet. Born med feber bgr have
tilstroekkeligt at drikke, og iscer bern med cyanose bor drikke rige-
ligt, da de ellers bliver mere slgje. Hvis en infektionssygdom kom-
pliceres af lungebetoendelse, kan et barn med daérligt fungerende
kredsleb veoere ddrligere stillet end andre bern. Det vil da kunne
blive ngdvendigt at behandle dem under hospitalsindiceggelse.
Born med udtalt cyanose har sveert ved at udholde kulde og kan
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om vinteren have behov for at blive i klassevcerelset. Nogle gan-
ske f& hjertesyge bern vil veere ngdt til at f& hjemmeundervisning.
Langt de fleste barn vil dog veere opererede og uden betydende
handicap, nér de nar skolealderen.

Endokardit

Endocarditis eller endokardit er en betcendelsestilstand i hjertet.
Denne betcendelsesform er sjoelden, men meget alvorlig, og kan
som regel behandles med anitbiotika.

En ganske lille gruppe blandt bern med medfedt hjertesygdom
vil have brug for scerlig opmaerksomhed pé grund af hgj risiko for
udvikling af endocarditits. Loegen eller sygeplejersken vil have
oplyst jer om, hvis jeres barn tilherer denne scerlige risikogruppe.

Antibiotika er ikke n@gdvendig ved almindelige febersygdomme,
der som regel skyldes virus. Halsbetcendelse og lungebetcendel-
se behandles som hos andre bern. Ved uforklaret feber, der varer
over en uge, ber man undersage for endokardit. Der forefindes
foldere, som patienterne far udleveret, der oplyser om endokardit
og vejleder om forebyggelsen, og som indeholder et patientkort
med forholdsregler ved tandbehandling og andre risikoindgreb.

Rejser til udlandet

De fleste barn vil kunne folge deres forceldre pd rejser til udlandet,
men det er vigtigt at tale med loegen i god tid. Af og til er visse
forholdsregler nedvendige, bl.a. ved lcengerevarende flyrejser.

I alle tilfcelde er det vigtigt at medbringe skriftlig information om
hjertesygdommens type, tidligere operationer, og hvilken medi-
cin der eventuelt gives. Der findes specielle kort, som lcegen kan
pdtegne.

Det er i mange situationer vigtigt at f& rejseforsikringen sikret i
god tid (se side 132).

Bedovelse og operation for andre sygdomme

Hvis der er udtalt cyanose, hjerteinsufficiens eller forhgjet blodtryk i
lungerne, kan der veere foraget risiko forbundet med bedovelse, og
operation ber derfor foregd pd det sygehus, som felger hjertesyg-
dommen. Lokalbedgvelse, fx ved tandudtroekning, tdles uden pro-
blemer. | tvivistilfoelde kan man sparge den behandlende afdeling.

Styrke af veevet ved operationssaret

Arret er aktivt det forste &r. Det er derfor vigtigt at passe ekstra
godt pd det i dette tidsrum.
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Styrkeudviklingen af veevet i arret afhcenger af kollagenindholdet,
som er starre hos bern end hos voksne. Derfor fér begrn som regel
ogsd pcenere ar end voksne. Hvis helingen af séret har voeret nor-
mal, vil vaevsstyrken efter en mdned vcere ca. 70 % af den styrke,
som huden havde fgr operationen.

Nar sdret er helet fuldsteendigt, kan man med fordel anvende et
lag Micropore de farste 3 mdr. for at give det ekstra statte, og for-
di arret bliver mere fladt og ensartet. Micropore-plasteret skiftes
en gang om ugen, eller hvis det slipper for meget. Det téler at
blive vadt.

Det forste ar vil arret méske ogsé veksle mellem at veere fleksi-
belt og hardt. Det er helt normalt. Efter det farste ar bliver arrene
som regel fine, blede og hvide.

Sol

Det er vigtigt at beskytte arret mod direkte sollys og solarium iscer
det farste &r efter operationen for at forebygge misfarvninger og
irritation. Anvend derfor tgj, solcreme eller stift med sé& hgj faktor
som muligt. Alternativt kan man bruge 4 lag Micropore plaster
("englehud”), som f&s pd apoteket.
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De psyko-
logiske
aspekter

For de fleste familier vil det komme som et chok, at deres barn har
en hjertesygdom. Blot det, at der er fundet en hjertemislyd hos et
sundt og raskt barn, kan voekke stor bekymring, selv om forceldre-
ne beroliges med, at det sandsynligvis drejer sig om en uskyldig
sdkaldt fysiologisk mislyd, som heres hos mange raske barn.

De fleste alvorlige hjertesygdomme opdages oftest allerede i
graviditeten, kort efter fadslen eller tidligt i barnealderen. Forcel-
drenes gloede ved at veere blevet forceldre bliver med et slag
knust og erstattet med bekymring, angst og usikkerhed. Man kan
i en sédan belastende situation have sveert ved at forsté locegens
oplysninger om sygdommen, dens forlgb og behandling. Tanker-
ne kredser om, hvorvidt barnet kan leve, og hvordan dets liv vil
blive. Forceldre kan fyldes af vekslende folelser som angst, sorg,
hjcelpeleshed, vrede og skyldfalelse.

En sddan “krise” gdr ikke over fra det ene gjeblik til det andet.
Det er en proces, som det tager tid at gennemleve, og som for-
laber meget forskelligt for forskellige mennesker. Derfor kan for-
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celdre opleve den falelsesmcessige rystelse forskelligt, og det kan
veere sveert for den ene part at forstd, at den anden part reagerer
anderledes end én selv, og det kan vecere sveert at stotte hinan-
den. Nar familien rammes af sygdom, er det derfor endnu vig-
tigere end ellers, at forceldrene fér talt sammen om, hvordan man
har det hver iscer, hvad man har brug for, og hvordan man bedst
kan hjcelpe og statte hinanden.

Usikkerhed og angst

Er man bange, er det vigtigt at f& sat ord pd angsten, usikkerhed-
en og fantasierne om, hvad der fx skal ske ved en operation. Det
gcelder bdde barn og voksne. At fé& sat ord pd selv det veerste kan
veere meget gavnligt. Mange tror uvilkdrligt, at hvis de udtaler de-
res inderste tanker, bliver de til virkelighed. Men det har tveertimod
en virkning, der kan sammenlignes med at toende lyset i barne-
veerelset om natten hos et groedende barn. Man kan begynde at
overskue, hvad man er oppe imod, og f& kontrol med de vanske-
lige folelser. Det giver forceldre mulighed for at fungere mere hen-
sigtsmaessigt over for hinanden og over for barnet, s& det far den
rette omsorg og tryghed.

En sjcelelig rystelse scetter sig ofte spor, og angsten kan let blive
vakt til live igen, ndr barnet bliver sygt eller skal indlcegges til hjer-
tekateterisation eller til operation.

Loegelige forudsigelser om, hvordan det vil gé barnet, hviler pé
erfaringer fra andre lignende tilfcelde, og de kan selvsagt voere
mere eller mindre usikre for det enkelte barn, da sddanne erfarin-
ger sjceldent er entydige. Hvis erfaringen siger, at det gdr godt for
90 %, gér det jo skidt for 10 %, men ingen kan vide, hvilken gruppe
det enkelte barn tilherer. Denne usikkerhed giver necering til ang-
sten, og det kan for nogle veere sveert at f& gje pd hdbet frem for
pa risikoen.

Barnets trivsel

Det bekymrer mange familier, at hjertesyge bern kan have sveert
ved at spise nok og derfor tager mindre pd i vaegt end raske barn.
Det bliver let en kilde til frustration og sorg, ogsd selv om barnet
tilsyneladende befinder sig godt. Forceldre gar naturligvis meget
op i, at deres barn vokser og udvikler sig. De faler skyld, hvis det
gdr treegt med voegtstigningen. Men i reglen er det jo sygdom-
mens skyld. Det er sveert at sutte, nér man er kortdndet, og oget
arbejde for hjerte og vejrtroekning loegger beslag pd kalorierne.
Flere og flere bgrn kan opereres tidligt, men der vil stadig veere
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nogle, hvor man i en periode md acceptere, at trivslen ikke er op-
timal. Som regel bliver veekst og trivsel atter normal, nér operati-
onen er overstdet, og det tabte indhentes som regel hurtigt. Kon-
takt til sundhedsplejerske kan veere en god stotte i forlgbet.

Sog viden

Det er vigtigt at f& talt tingene grundigt igennem og sé vidt muligt
fé& svar pé alle spargsmdl. Forceldrene skal ikke betcenke sig pé at
bede om flere lcegesamtaler, ndr de synes, de behgver det. Det
kan somme tider veere en god idé at f& en tredje person, som har
éns tillid, og som ikke er helt sé folelsesmoessigt engageret, med
til samtalen. Denne kan mdske bedre hgre og holde sammen pd&
det, man ikke formdr at here. Ofte vil en sygeplejerske g& med til
samtale og medvirke til efterfelgende at tale tingene igennem.

Stette og radgivning

Familie og omgangskreds kan veere til stor hjcelp og stette i en
sveer tid. Badde pd det falelsesmaoessige og det praktiske plan. Det
kan ogsd veere en stor hjcelp at fa talt situationen igennem med
en, der har erfaring med at hjcelpe mennesker i belastende situ-
ationer. Der er mdaske mulighed for at f& en samtale med en psy-
kolog tilknyttet hospitalet. Uden for hospitalet kan forceldre til
hjertesyge bern spgrge den praktiserende loege om mulighed for
at f& en henvisning til psykologbehandling med tilskud efter
Sundhedsloven. Har familien en sundhedsforsikring eller en an-
den forsikring, kan de muligvis derigennem helt eller delvist f&
doekket deres udgifter til psykolog. Kommuner kan ud fra en soci-
al og gkonomisk vurdering i scerlige tilfoelde bevilge psykolog-
hjcelp med fuld eller delvis offentlig betaling. Endelig har Hjerte-
foreningen tilknyttet en psykolog, som kan tiloyde en rédgivende
samtale med familien.

Proester, socialrddgivere og egen loege kan ogsdé hjcelpe, lige-
som andre forceldre til bern med medfodte hjertesygdomme,
som man kan komme i kontakt med gennem Hjerteforeningens
Barneklub, kan veere til uvurderlig hjeelp. Under indloeggelse stot-
ter lceger og sygeplejersker naturligvis s& meget som muligt.

Handtering af sygdom i familien

Barnets holdning til sin hjertesygdom bliver uvcoegerligt proeget of
forceldrenes holdning. Hvis forceldrene kan vise barnet, at de be-
tragter hjertesygdommen som et mindre problem og viser, at der
er s meget andet, der er meget vigtigere i dagligdagen, hjcelper
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de barnet til at gere det samme. Det er ikke det samme som at
bagatellisere sygdommen. Forceldrene kan ikke skjule deres
angst og usikkerhed, hvis den fylder meget i deres bevidsthed.
Selv om der ikke bliver sat ord pé det i hverdagen, vil barnet op-
fange det, og det vil kunne scette sit proeg pé barnets egen opfat-
telse.

Et barn med medfedt hjertesygdom er ferst og fremmest et
almindeligt barn og har derfor de samme behov for keerlighed,
tryghed og udfoldelse i leg og samvecer med familie og joevn-
aldrende. Det er de feerreste hjertesyge bern, der direkte "lider”
under deres hjertesygdom. De mcerker lige sd lidt til deres syge
hjerte, som vi andre mcerker vores raske. Men de kan lide under
folgerne af hjertesygdommen, hvis den scetter begroensninger
for deres fysiske udfoldelse — navnlig ndr de afskceres fra at del-
tage pd lige fod i kammeraternes aktiviteter. Det ger ondt pé for-
celdrene at se barnet have det anderledes. De kommer let til at
overbeskytte det og stiller derfor ikke normale krav til barnet, og
ting, som barnet selv kunne og burde klare, tager forceldrene pd
sig. De ter ikke vise vrede, ndr barnet ger noget forkert, og er tilbg-
jelige til at behandle det som et mindre barn, end det i virkelighe-
den er. Men det er sjeeldent, at born med hjertesygdom ikke kan
téle den samme frihed til at udfolde sig som andre bgrn. Det
overbeskyttede barn bliver let usikkert pd sig selv og risikerer i sid-
ste ende at veere endnu ddrligere stillet, nér det senere hen skal
sté pd& egne ben.

Raske sgskende kan let blive eller fgle sig tilsidesat, hvis forcel-
drenes omsorg samler sig om det syge barn. Bern ger sig mange
tanker om sygdom, liv og ded. De ger sig ogsd tanker om, hvad
der kan ske med deres syge sgskende. Samtidig kan de til tider
fele vrede mod den saster eller bror, der fér en uforholdsmcessig
stor opmaerksomhed. Hvor det syge barn let fastholdes i afhcen-
gighed, kan de raske sgskende let presses ud i for tidlig selvstoen-
dighed.

Naturligvis har forskellige familier disse problemer inde pd livet
i meget forskellig grad, og der kan voere mange andre ting, som
ikke er ncevnt. Ved at veere opmaoerksom pd sddanne forhold kan
man forsgge at sikre barnet en opveekst, der ligner en normal
barndom mest muligt, og med nutidens behandlingsmuligheder
er dette ogsd realistisk for langt de fleste.

Hvad skal jeg fortcelle mit barn om sygdommen?
Fer eller siden vil et barn begynde at stille spergsmal om sin hjer-
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tesygdom. Barnet har selvfglgelig krav pd at f& rigtige svar, der
passer til dets udvikling og muligheder for at forstd dem. Et undvi-
gende svar skal nok scette fantasien i sving. Sandheden er sjcel-
dent veerre end det, et barn kan forestille sig. Det er mange gange
sveert for forceldre at svare ébent pé barnenes spargsmadil, for det
kan veere smertefuldt at skulle erkende over for barnet, at det ikke
er helt som andre, men det er bedst at prgve at forklare barnet sé
konkret som muligt, hvad det handler om. Der er sjceldent behov
for anatomiske detaljer ellign. lcegeligt betonede forklaringer. Min-
dre bern har gerne ret héndfaste spergsmdal og bliver let tilfredse,
ndr de far en klar besked. N&r barnet erfarer, at det frit kan stille
spgrgsmal, kommer det igen en anden dag og vil vide lidt mere.

Storre born vil tit gerne have loegens forklaring direkte fra loe-
gen og ikke gennem forceldrene, og teenagere vil mdske aller-
helst tale med Icegen i enerum, uden forceldrenes tilstedevcerel-
se.Men de kan behgve forceldrenes hjcelp til, at samtalen kommer
i stand.

Hvordan forbereder jeg mit barn pa en indlaeggelse?
Det er altid godt at forberede et barn pd, hvad der skal ske — og
gerne i god tid, eller nér barnet selv begynder at stille spargsmal.
Det gor det meget nemmere for barnet at klare nye og vanskelige
situationer, uden at barnet bliver bange. Det er ikke s& meget lce-
gelige forklaringer, der er brug for til mindre bgrn, men snarere
oplysninger om noget af det, barnet konkret vil kommme til at ople-
ve pd hospitalet; at det skal sove i en fremmed seng, mgde syge-
plejersker, have taget blodprgver, EKG m.m. men ogsd lege i en
fremmed legestue med nyt legetoj og mede andre bgrn, der skal
det samme igennem. Billedbgger, hospitalsleg, billeder fra tidli-
gere ophold eller egne tegninger kan veere en god hjcelp. Der fin-
des flere bager, som er egnede til at forberede bgrn pd hospital-
sophold, og de kan i reglen I&nes pa biblioteket. Barnet skal have
lejlighed til at sperge og skal altid have svar pé sine spergsmdl.
Barneafdelingens personale kan vejlede om, hvordan man kan
gribe forberedelsen an, hvis det falder sveert.

Ved en hjertekateterisation vil barnet komme til at sove, som
regel ved hjcelp af medicin givet ind i en bloddre. Derfor oplever
barnet ikke, hvad der foregdr under selve undersggelsen. Men der
er store rentgenapparater og "udkloedt” personale, som det md-
ske ndr at se, for det sover.

En hjerteoperation meerker barnet heller ikke noget til, da det er
fuldt bedgvet. Men pd et vist tidspunkt végner det op pd intensiv-
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afdelingen. Det vil i reglen have en tube (et ror) i luftreret og kan
ikke tale lige med det samme.

Der vil veere drop- og dreenslanger og EKG-elektroder, og man
kan fele sig ganske hjoelpelos. Smerter er ikke n@dvendigvis sé
stort et problem, som mange frygter, men barnet skal vide, at det
er muligt at minimere/lindre smerterne.

Forberedelsen til operationen og opvéagningen sker bedst da-
gen for operationen, hvor man pd& hospitalet bliver vist rundt pé
intensivafdelingen.

Sterre bern bekymrer sig ofte mest for, om de vil kunne né at
veere med til forestéiende begivenheder, skolefest, lejrskole o.l. Serg
for, at den slags spargsmal bliver afklaret. Det er almindeligt at til-
réde, at et nyopereret barn bliver hjemme fra skole eller bgrnein-
stitution den fgrste mdneds tid eller loengere efter en operation.

Tryghed under indlaeggelsen

Der er ubegreenset besegstid pd intensivafdelingen, i hvert fald
for forceldrene. Det er godt, at barnet ved, hvorndr det kan forven-
te besgg, og man skal aldrig svigte eller cendre pd& aftalerne uden
at give barnet besked fx gennem sygeplejerskerne. P& borneaf-
delingen vil alle bern have en af forceldrene medindlagt.

Selv om personalet pd alle méder ger deres bedste for, at bar-
net skal befinde sig godt, har det ferst og fremmest behov for, at
forceldrene er omkring det. Forceldrenes tilstedevcerelse giver
tryghed i de uvante omgivelser og den uvante situation, og noget
af barnets eget legetgj, sovedyr o.l. hjcelper til at fastholde fore-
stillingen om det hjemlige.

Tiden efter indiceggelsen

Efter en indloeggelse kan nogle barn i en periode veere vanskelige,
klcebende, urimelige og uligevoegtige, og de kan sove uroligt om
natten. Der kan gé uger, hvor barnet kan have behov for forstéel-
se og tdlimodighed og for at f& snakket og leget sine oplevelser
igennem. Billeder fra indloeggelsen kan veere velegnede som ud-
gangspunkt for at snakke sammen om oplevelserne pd& hospi-
talet. Ogsé voksne, der har veeret indlagt, ynder at endevende
deres oplevelser med enhver, der vil hgre pd det, indtil det hele er
bragt pd passende afstand.

Lces mere om de psykologiske aspekter ved livet med hjertesygdom pa
hjerteforeningen.dk
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Hvis
barnet dor

Det eringen hemmelighed, at bern kan dg af medfodte hjertesyg-
domme. Det sker imidlertid ikke s& ofte, som mange umiddelbart
tror. De fleste dedsfald sker blandt spoedbern med meget alvor-
lige hjertesygdomme og i forbindelse med storre operationer.

Der er stor forskel pd risikoen ved forskellige hjertesygdomme
og ved forskellige typer af operationer. Risikoen ved operation er
for det store flertal meget lille. Svcer hjerteinsufficiens og svecer
cyanose kan i sig selv fore til deden, men ofte spiller tilstedende
komplikationer en voesentlig rolle, fx en alvorlig lungebetcendelse.
Hjerterytmeforstyrrelser, der oftest er godartede, hvis hjertet ellers
er raskt, kan veere alvorlige, hvis de optroeder i et i forvejen sygt
hjerte. De fd tilfcelde af pludselige og uventede dedsfald skyldes
oftest sddanne rytmeforstyrrelser.

Umiddelbart efter store hjerteoperationer kan der opstd forstyr-
relser i de forskellige organers funktioner. Det goelder specielt for
lungerne og nyrerne, men kan ogsd ske for hjernens og tarmens
vedkommende. Selv om man overvdger og behandler bedst mu-
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ligt, er det ikke altid, behandlingen lykkes. Ofte kan man ikke pege
pd en bestemt drsag eller fejl i behandlingen. Forceldre sparger
naturligvis om forklaringer, og loegerne mé svare efter bedste
overbevisning, men m& mange gange holde sig til formodninger.
Til syvende og sidst er det naturligvis hjertesygdommen og be-
lastningen fra den ngdvendige operation, der har fert til det ulyk-
kelige udfald, om s& operationen teknisk set er lykkedes nok s&
godt.

Hvis et barn der pd hospital, vil forceldrene normailt blive spurgt
om samtykke til, at der bliver foretaget obduktion. Uden deres
samtykke mdé obduktionen ikke foretages. Ved obduktionen un-
dersgges hjertet for at kaste yderligere lys over sygdommen og
om muligt dedsdrsagen. Det er af stor vigtighed at f& afklaret sé
mange tvivisspargsmdl som muligt. Obduktioner kan hjcelpe til at
skaffe disse svar, som er vigtige ikke alene for forceldrene, men
ogsé for de lceger, der har behandlet barnet, og ikke mindst for de
mange fremtidige patienter. Ved de medfedte hjertesygdomme
bygger viden mere end noget andet pd lcegernes undersagelser
af hjertet fra patienter, der er dede.

Umiddelbart efter et barns ded vil mange forceldre forstdeligt
nok reagere kraftigt mod tanken om obduktion, hvor de mdske
ellers ville finde det rimeligt. Det kan vcere en god idé at have
toenkt over spgrgsmdlet og pdé forhdnd have taget stilling, men
man har altid mulighed for at cendre sin beslutning, hvis man al-
ligevel ikke faler, at man kan holde fast ved et givet tilsagn.

Der vil altid blive lejlighed til at f& en samtale om obduktionens
resultater, men der gér normalt nogen tid, far de mikroskopiske
undersagelser er foerdige. Det er under alle omstaendigheder al-
mindeligt at f& en samtale med en af barnets loeger og de syge-
plejersker, der har passet barnet, nogen tid efter dedsfaldet. Der
kan blive givet svar p& spergsmdal, som er dukket op, eller som
man ikke synes, man har féet helt afklaret tidligere. Samtidig er
der hyppigt brug for at drgfte risikoen for at f& flere bern med
hjertesygdomme og muligheden for fosterhjerteundersagelse
(se Fosterdiagnostik side 155). Hvis ikke hospitalet selv tager initi-
ativet til samtalen, kan man udmcerket selv henvende sig om det.

Dab

Risikoen for, at det gdr galt, er starst hos nyfedte med hjerteinsuf-
ficiens eller udtalt cyanose. Mange forceldre vil gnske barnet dabt
o0g navngivet, uanset om risikoen bedgmmes som lille eller stor.
P& berneafdelingen vil man veere behjcelpelig med at arrangere
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ddb og tilkalde en hospitalspreest. | meget hastende situationer
kan en lcege eller en anden person pd afdelingen foretage ned-
ddb.

Orlov

Det er muligt for begge forceldre at sege om barselsorloyv, hvis det
hjertesyge barn der. Hvis barnet er fodt inden udgangen af 22.
graviditetsuge eller dgr inden for de ferste 32 uger efter fodslen,
har mor ret til 14 uger, og far har ret til 14 dage, begge med bar-
selsdagpenge.

Hvis man ikke er klar til at genoptage de respektive jobs efter
barselsorloven, har man mulighed for at blive sygemeldt via egen
praktiserende lcege.

Hvis barnet der inden 22. graviditetsuge, kan kvinder pé& bag-
grund af en lcegelig vurdering veere berettiget til orlov med bar-
selsdagpenge.

Hospice

Lukashuset er et aflastnings-, lindrings- og hospicetilbud til born
og unge mellem 0-18 &r med livstruende, livsbegreensende og
uhelbredelig sygdom. Som forceldre mé& man gerne selv kontakte
Lukashuset med en forespergsel om muligheden for stotte til
hjertebarnet og familien.

Henvisning til psykologbehandling

Som pdrgrende til et hjertesygt barn eller ung, der der, er det mu-
ligt at f& en henvisning til psykologbehandling via egen praktise-
rende loege. (Se Psykologiske aspekter side 143).
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Tor vi fa
flere born?

Det er et spargsmdl, som mange forceldre stiller sig, nér de allere-
de har féet et barn med hjertesygdom. Risikoen for, at det skulle
gentage sig, er normalt omkring 2 % (se Arsager til medfaedte hjer-
tesygdomme side 9), eller sagt omvendt er chancen for at f& et
raskt barn 98 %. | visse tilfoelde kan risikoen dog veoere starre. Nog-
le vil opleve risikoen sé stor, at de ikke vil lgbe den. Men selv om
noeste graviditet sélledes med stor sandsynlighed vil give et raskt
barn, vil alle naturligvis voere mere eller mindre cengstelige, ndr et
nyt barn er i vente, og vil i reglen gerne vide, om barnet er raskt.

Fosterdiagnostik

Alle gravide tilbydes rutinemcessigt to scanninger under gravidi-
teten. Forste scanning udfgres typisk i 11.-13. graviditetsuge. Un-
dersggelsen kombineres med en blodprove. Hjertesygdomme
findes oftest ikke ved denne scanning, men der kan veere fund,
der ger, at opmeaerksomheden skal henledes herpd (stor nakke-
fold, aget risiko for Down syndrom m.m.). | disse tilfcelde vil den

HJERTEFORENINGEN

155

UL q 3421 f Df1a 4],



156

gravide fd tilbudt en moderkageprave, der kan give yderligere in-
formation om underliggende sygdom/syndromer.

Den anden scanning udferes i 18.-20. graviditetsuge - den
sdkaldte misdannelsesscanning. Her undersgges hjertet ngje, og
er der mistanke om hjertesygdom, involveres scerligt trcenede
lceger, der oftest kan afgere, om hjertet er sygt eller raskt.

Lette hjertesygdomme kan dog ikke altid pdvises. Hvis der
pdvises en hjertesygdom hos fosteret, mé konsekvenserne drof-
tes grundigt. Den gravide tilbydes fostervandsprove med gene-
tisk undersggelse, hvor svaret indgdr i den samlede vurdering
af situationen. Sommetider vil der voere gode muligheder for
barnets overlevelse med eller uden operation, i andre tilfcelde er
chancerne mindre. Ved alvorlig hjertesygdom kan der alminde-
ligvis bevilges svangerskabsafbrydelse i hvert fald indtil udgan-
gen af 22. svangerskabsuge efter tilladelse fra samrdd. | disse
tilfoelde scettes fodslen i gang ved hjcelp af medicin. Barnet vil
ikke overleve denne alt for tidlige fadsel. En "almindelig abort” kan
ikke udfgres sd& sent, hvis forceldrene beslutter sig for at afbryde
graviditeten. Vcelger man at gennemfare svangerskabet, eller er
diagnosen stillet s& sent, at der ikke er mulighed for afbrydelse,
skal fedslen ske pd et af de hospitaler, hvor man behandler bgrn
med hjertesygdom, sdledes at barnet fra forste foerd kan blive
optimalt undersggt og behandlet. Forceldre, der tidligere har féet
et barn med hjertesygdom, eller hvor en af forceldrene har en al-
vorlig medfedt hjertesygdom, samt i situationer, hvor scanningen
i 11.-13. graviditetsuge giver mistanke om gget risiko for foster med
medfadt hjertemisdannelse, tilbydes ofte en ekstra scanning i 15.-
16. graviditetsuge. Dette med henblik pé tidlig erkendelse af hjer-
tesygdom, og i mange tilfoelde har undersggelsen ogsd en bero-
ligende karakter.
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Nar barnet
bliver
voksent

Langt de fleste voksne med medfadte hjertesygdomme vil voere
symptomfri i deres dagligdag og leve et normalt liv. Her er en
roekke forholdsregler.

Fysisk aktivitet

Almindeligvis kan man roligt gere det, man har lyst, luft og kroefter
til. Det geelder ogsd idreet. Naturligvis skal man ikke presse sig
over sin evne, og har man svecert ved at standse, nér éns greense
er ved at veere ndet, s& m& man hellere undgd hold- eller konkur-
renceidroet. Enkelte voksne, fx med aortastenose, frarddes ofte
deltagelse i fysiske anstrengelser. Det kan i sjceldne tilfcelde voere
farligt.

Ganske f& voksne med @get modstand i lungerne, Eisenmen-
gers syndrom (se Ordforklaring side 172), kan ddrligt téle sterre og
iscer pludselige anstrengelser, og de skal derfor belaste sig for-
sigtigt og skal iscer undgé sterre anstrengelser, der indebcerer for
megen bevcegelse (fx Iafte tunge byrder, skubbe en bil i gang).
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Valg af erhverv
Langt de fleste kan veelge erhverv efter lyst og evner. Der er dog
enkelte erhverv, man er udelukket fra, fx en karriere i forsvaret.
Nogle voksne med komplicerede hjertesygdomme kan ikke klare
et fuldtidsjob. For dem kan fleksjob vcere en blandt flere lgsninger.
Hvis der er tvivl om, hvad og hvor meget man kan klare i forhold
til job, kan det voere en mulighed at kontakte en studievejleder
eller et jobcenter med henblik pé at f& afprovet sin arbejdsevne.

Veernepligt
Alle med medfedt hjertesygdom er principielt fritaget fra voerne-
pligt. Selv om mange unge med mindre betydende defekter eller
efter en vellykket operation sagtens vil kunne klare militcerlivets
strabadser, gnsker man ikke i forsvaret at lsbe den mindste risiko.
Man kan spare sig at mede op pd sessionen, hvis man til sessi-
onslcegen pd forhdnd oplyser, at man har en medfedt hjertesyg-
dom og samtidig giver fuldmagt til, at der kan se@ges oplysninger
hos de relevante hospitalsafdelinger eller lceger.

Graviditet og fodsel

Hjertets arbejde @ges under en graviditet, og der toeres pd hjer-
tets reserver; specielt omkring 7.-8. méned. Kvinder med medfedt
hjertesygdom, som enten ikke har nogen symptomer eller kun
lette gener, kan gennemfere graviditet og fedsel fuldstoendig
som alle andre. Det kan dog vcere hensigtsmcessigt at f& en
hjerteoperation overstéet — hvis operation er aktuel — inden man
toenker pd at f& bern.

Under graviditeten er kortédndethed ved anstrengelser, hjerte-
banken samt tendens til ekstraslag ganske normalt. Fadslen vil
kunne foregd normalt hos det store flertal; af og til hjcelpes barnet
ud med sugekop, mens kejsersnit pga. hjertet er blevet meget
sjoeldent.

Kvinder med cyanose har ikke alene gget risiko for abort, men
ogsé for at gd i tidlig fedsel og for blodpropper i benene og boesk-
kenet. Er der i det hele taget en mere kompliceret hjertemis-
dannelse eller mere end ganske lette symptomer, ber kvinden
sgge rddgivning. For én gruppe kvinder frarddes graviditet pd
det kraftigste. Det gcelder kvinder med Eisenmengers syndrom
(se Ordforklaring side 172), hvor der er stor risiko for, at moderen
der under eller lige efter fadslen. Det er dog vigtigt at understrege,
at enhver bedemmelse af, om graviditet er tilrédelig, er individuel
og bedst udferes pd& de landsdelscentre, hvor undersggelse og
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behandling af patienter med medfedte hjertesygdomme finder
sted.

Gravide, der far blodfortyndende tabletter, fx fordi de har féet
indopereret en kunstig hjerteklap, frembyder et scerligt problem.
Den blodfortyndende medicin gér over i fosteret og kan ved nor-
mal fedsel give anledning til bledninger i barnet. Man kan undgé
dette pd to mdder: enten ved at skifte til en anden type blod-
fortynding (heparin), der gives som daglige indsprajtninger i de
sidste seks uger for fodslen, og sd fede p& normal vis, eller ved at
fortscette den scedvanlige tabletbehandling og sé foretage kej-
sersnit lige efter 38 ugers graviditet.

Svangerskabsforebyggelse

Man kan anvende den svangerskabsforebyggende metode, som
kvinden bedst kan acceptere — ogsd p-piller. Ved tilstande med
forgget risiko for blodpropdannelse sdsom cyanose og deraf fal-
gende polycytcemi (hej blodprocent), Fontan-kredslgb og ved
hjerteinsufficiens tilrddes brug af p-piller med lavt gstrogenind-
hold eller sdkaldte minipiller. Gestagenspiral kan i scerlige tilfoelde
veere et ideelt valg.

Korekort

Na&r der ansgges om kerekort, skal der foreligge en lcegeattest, og
hvis der er handicaps eller lidelser, skal loegen beskrive disse,
eventuelt med en udtalelse fra embedsloegen. Er der behov for
yderligere oplysninger, kontakter politiet Styrelsen for Patientsik-
kerhed.

Hvis hjertesygdommen er af mere simpel karakter, uanset ope-
ration eller ej, skulle der ikke voere noget til hinder for at erhverve
sig et karekort. Hvis hjertesygdommen er af mere alvorlig karak-
ter, vil der oftest veoere tale om en individuel vurdering.

Pension og forsikring

En pensionskasse og et forsikringsselskab er en forretning, og
hverken en pension eller en livsforsikring er et socialt gode, som
man har krav pd. Det er pd den baggrund, at det kan vecere van-
skeligt at f& pensionsordning eller en livsforsikring pd “normale”
vilkdr. Selv om der kun er tale om en skenhedsfejl, eller selv om
man har gennemgdet en vellykket operation og er blevet erklce-
ret for hjerterask, kan der godt opstd& problemer. | den situation
md man henvende sig til landsdelscentret om hjcelp og vejled-
ning.
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Forebyggelse af endokardit
Retningslinjerne for voksne med medfedt hjertesygdom er gan-
ske som for bern (se Endokardit side 140).

Rejser og forsikringer

Almindeligvis er der ingen problemer i at rejse — men selvfglgelig
skal fornuften rdde med hensyn til rejsens destination, lcengde
og rejsemdde. For béde offentlige og private rejseforsikringer an-
befales det, at rejseforsikringsbetingelserne ngje studeres i alle
enkeltheder for en rejse. Det gcelder for alle, at man skal voere
opmeerksom pd, at man via den offentlige rejsesygesikring eller
via en privattegnet ferierejseforsikring ikke kan f& doekket be-
handlingsudgifter, hvis man med rimelighed kan forvente, at syg-
dommen vil medfere et behov for behandling under udlandsop-
holdet.

Hvis man er i tvivl om sin forsikringsdoekning, kan man henven-
de sig til SOS International, der varetager interessen for Den Of-
fentlige Rejsesygesikring, herunder opgaven med forhdndsgod-
kendelser, eller til eget forsikringsselskab. Forsikringsselskabet
kan i et vist omfang besvare spergsmal om daekningen. Enhver,

HJERTEFORENINGEN



der lider af en eller anden form for kronisk sygdom, ber forud for
afrejsen skriftligt sikre sig et sékaldt forh&ndstilsagn om dcekning.

Forhandstilsagn

En forhé&ndserklcering vil kunne afklare, om barnet er doekket pé
en kommende rejse. Forsikringsselskabet vil kunne afklare, hvor-
vidt barnet er doekket under normale vilkér trods sygdom.

Mange forsikringer doekker ikke, hvis der inden for to mdéneder
for afrejse fra Danmark har veeret indloeggelse, foretaget cen-
dringer i medicinen, eller hvis hjertebarnet er i et udredningsfor-
lob, hvor der afventes yderligere undersggelser efter hjemkomst.

Da der kan vcere forskel pd forsikringsselskabernes doekning,
anbefales det i tilfcelde af en afvisning fra et forsikringsselskab at
kontakte andre selskaber.

Det bl& EU-sygesikringskort er et kort, der viser, at man har ret til
behandling p&d samme vilkdr som borgerne i det land, man rejser
i. Standarden kan vecere forskellig fra dansk standard, og der kan
eventuelt veere en egenbetaling, som ikke doekkes af kortet.

Det bld sygesikringskort doekker ikke hjemtransport, behand-
ling pd privathospital eller privat klinik, som ikke har en aftale med
den offentlig sygesikring i det pdigceldende land, samt overspiske
rejser.

Man skal bruge det bl& EU-sygesikringskort, nédr man rejser til et
EU-land, Norge, Island, Liechtenstein eller Schweiz. Det er vigtigt, at
det bld EU-sygesikringskort er gyldigt i hele den periode, man op-
holder sig i udlandet. Kortet er gratis og gyldigt i fem ér.

Det kan veere hensigtsmoessigt at medbringe helbredsmacessi-
ge oplysninger pd engelsk.

Bedgovelse og operationer

Bedovelse og operationer (for andet end hjertet) tdles i reglen
uden problemer, ogsd i voksenalderen. En gget risiko kan fore-
komme ved forhgjet modstand i lungekredslgbet, Eisenmengers
syndrom (se Ordforklaring side 172), ved cyanose og ved hjerte-
insufficiens, men risikoen er oftest kun let aget og skal bedgmmes
individuelt. Lokalbedgvelse tdles uden problemer.

Areladning

Ved hjertesygdom med cyanose og deraf fglgende eget antal
rede blodlegemer (polycytcemi) kan antallet af de rede blod-
legemer tiltage s& meget, at blodet bliver tyktflydende. Det kan
give gener, fx hovedpine, og risikoen for blodpropper @ges. Be-
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handlingen er dreladning, hvor det fijernede blod erstattes med
"klar” veeske. Herved fjernes de overflodige rade blodlegemer. Det
er oftest i voksenalderen, at generne pga. polycytcemi bliver sé
udtalte, at det bliver aktuelt med dreladning. For hyppige drelad-
ninger ber undgds. Selv om blodprocenten er hgj, eller blodet er
“tykt”, kan man udvikle jernmangel. | disse tilfoelde ber der trods
den hgje blodprocent gives jern i perioder. Brugen af dreladning
er aftagende i forhold til tidligere.

Arvelighed
Se Arsager til medfadte hjertesygdomme side 15.

Sex
Der er ingen grund til specielle begraensninger — det, man har lyst,
luft og kreefter til, kan man roligt indlade sig pd, uanset arten af
Sex.

Voksen og ikke helbredt

Et mindretal vil n&d voksenalderen med ingen eller kun delvist
opererede komplicerede hjertemisdannelser. Generelt sker der
fortsat fremskridt i behandling af rytmeforstyrrelser og hjerte-
insufficiens, s& symptomerne kan afbedes, og i nogle tilfcelde vil
hjertetransplantation veere en mulighed.
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Sociale
ydelser ved
medfodte
hjertesyg-
domme

Som forceldre til et barn med en medfadt hjertesygdom moder
man scerlige praktiske, psykiske og sociale problemer i hverdag-
en. Nogle af dem vil veere forbundet med udgifter, der hcenger
sammen med barnets sygdom.

Nogle hospitaler har en socialréddgiver, som kan give rdd og
vejledning om sociallovenes bestemmelser og kan oplyse om
hjeelpemuligheder og evt. med kontakten til barnets bopcels-
kommune. Hvis dette ikke er en mulighed, skal man som forceldre
selv kontakte kommunen for at sege om kompensation. Mange
kommuner har ansggningsskemaer p& deres hjemmesider. Hvis
dette virker uoverskueligt, kan man kontakte Borgerservice, som
kan viderestille til rette forvaltning.

Udgifter og kompensation

Familier med et hjertesygt barn kan sege om at f& doekket de
nedvendige merudgifter, som sygdommen ferer med sig. Det
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fremgdr af Servicelovens § 41. Familier med hjertesyge bern kan
ogsd sege om kompensation for tabt arbejdsfortjeneste i forbin-
delse med fraveer pd& grund af barnets sygdom. Det fremgdar af
Servicelovens § 42.

For at f& stotte efter Servicelovens § 41 eller 42 skal barnet have
en betydelig nedsat funktionsevne eller en kronisk og langvarig
lidelse, med andre ord skal barnet tilhere malgruppen for kom-
penserende ydelser.

Hjcelpen er ikke afhcengig af familiens indkomst, men der er en
bagatelgreense eller et minimumsbelgb pr. &r. Hvis merudgifterne
overstiger minimumsbelgbet, gives en mdnedlig ydelse pé bag-
grund af beregningen.

Sammen med familien udarbejdes et overslag over, hvilke be-
hov barnet vil f& i det kommmende dr, og hvad det fgrer med sig af
udgifter. Kommunen vil sé felge op en gang om dret for at vurde-
re behovet for kompensation, hjcelp og statte.

Nodvendige merudgifter

Der kan vecere forskellige nedvendige merudgifter forbundet med
at forsgrge et barn med medfodt hjertesygdom. Det kan vcere,
hvis barnet fér medicin som falge af hjertesygdommen, gér til
handicapridning eller andre fritidsinteresser, der er indrettet, sé
der tages scerlige hensyn.

Det er muligt at sege om at f& doekket udgifter, der er forbundet
med indlceggelse grundet barnets hjertesygdom, sdsom forplej-
ning, transport ellign. via barnets bopcelskommune. Hvis der er
mere end 50 km til behandlende hospital, kan man sgge om
deekning af transportudgifterne pd hospitalets karselskontor eller
hos sagsbehandleren i kommunen.

Forceldre skal selv afholde de udgifter, som alle familier med
bern har, men man kan f& hjeelp til voesentlige merudgifter. Det er
kommunens sagsbehandler, der vurderer, om barnet er i madl-
gruppen, og derved, om forceldrene kan blive bevilget tabt ar-
bejdsfortjeneste eller doekning af ngdvendige merudgifter. Som
forceldre kan man altid pdklage afgerelsen.

Tabt arbejdsfortjeneste

Det er muligt at ssge om tabt arbejdsfortjeneste i forbindelse
med indlceggelse, operation og ambulante kontroller, der relate-
rer sig til barnets hjertesygdom, og hvor forceldrene har et doku-
menteret lontab. Almindeligvis er det kun muligt, at én forcelder
modtager tabt arbejdsfortjeneste, men hvis det fra loegelig side

HJERTEFORENINGEN



Sociale ydelser ved medfodte hjertesygdomme

169

HJERTEFORENINGEN



170

anbefales, at begge forceldre skal veere til stede grundet operati-
onens alvor eller informationens vigtighed, er det muligt at sege
om tabt arbejdsfortjeneste til begge forceldre samtidig. Husk altid
skriftlig dokumentation pd, at begge forceldre skal veere til stede.

Orlovsmuligheder

| forbindelse med fodslen af et barn med medfadt hjertesygdom
og evt. efterfglgende indlceggelse er det muligt at f& forlcenget
barselsorloven. Bliver det hjertesyge barn indlagt inden for de
forste 46 uger efter fedslen, har man som forceldre krav pd, at
orloven forloenges med den tid, barnet har veeret indlagt, dog
hgjst tre mdneder.

N&r man bliver udskrevet fra hospitalet, skal man bede om
dokumentation pd indlceggelse, og man skal selv sgge om for-
lcengelsen af barslen hos Udbetaling Danmark. Seg gerne om
forleengelsen i god tid og gerne sé& hurtigt som muligt.

Veer opmeerksom pd, at behandling i hjemmet ikke sidestilles
med indlceggelse.

Hvis man som forceldre bliver nedsaget til at ophere helt eller
delvist med at arbejde pd grund af barnets hjertesygdom, er det
muligt at sege om dagpenge hos Udbetaling Danmark. For at
komme i betragtning skal der veere tale om mindst 12 sammen-
hcengende dage. Nogle forceldre vil veere i malgruppen for béde
sygeorlov og tabt arbejdsfortjeneste og kan derved selv veelge,
hvilken stotte de onskes at benytte. Tag evt. en snak med barnets
sagsbehandler eller Udbetaling Danmark.

Hjcelp i skolen

Langt de fleste hjertesyge barn vil kunne falge et normalt skole-
forlgb. Enkelte barn kan veere ngdt til at forsemme skolen i kortere
eller lcengere perioder.

Hvis barnet har haft et stor fraveer fra skolen grundet egen syg-
dom, er det muligt efter 15 dages fraveer at f& sygeundervisning.
Der kan vecere tale om 15 sammenhcengende dage eller 15 dage
inden for en kortere periode.

Hvis barnet har skiftet skole, har veeret uden undervisning i
Icengere tid, eller hvis der af anden grund er behov for midlertidig
faglig stette, kan man kontakte skolelederen, der har mulighed for
at iveerkscette sé@vel supplerende undervisning som sygeunder-
visning.
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Personlig ledsager

Hvis barnet har meget sveert ved at faerdes alene uden voksen
stotte til fx fritidsinteresser eller har sveert ved at taget bussen, sé
er det muligt at sege om en ledsager op til 15 timer pr. mdned.
Barnet skal veere fyldt 12 &r for at komme i betragtning. Barnet har
selv mulighed for at udpege ledsageren, dog skal ledsageren
veere over 18 ér og ikke et familiemedlem.

Hjcelp til uddannelse

De fleste unge hjertepatienter kan felge almindelige uddannel-
sesforlgb, og de modtager Statens Uddannelsesstette (SU) p&
samme vilkdr som andre studerende. Der er mulighed for at sege
om et scerligt handicaptilloeg til SU jf. Lov om Statens Uddannel-
sesstotte. Er et almindeligt uddannelsesforlgb ikke muligt, skal
uddannelsesvejlederen kontaktes, da der sé kan blive tale om et
scerligt tilrettelagt uddannelsesforlgb.
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Ordforklaring

ANGIOKARDIOGRAFI

Rentgenundersggelse under hjertekateterisation,
hvor man filmer et rentgenkontrastmiddels passa-
ge gennem hjertet.

ANTIKOAGULATIONSBEHANDLING

Behandling med medicin, der nedscetter blodets
tilbgjelighed til at sterkne og danne blodpropper. Er
iscer pdkroevet, nér der er indopereret kunstige
hjerteklapper.

AORTA

Kropspulsdren. Aorta ascendens er den ferste, op-
adstigende del og aorta descendens den sidste,
nedadstigende del langs med rygsgjlen.

AORTABUEN

Den gverste del af kropspulséren, der bgjer bag-
over og nedover for at fortscette i aorta descen-
dens. Fra aortabuen afgdr pulsérerne til hoved og
arme.

AORTAKLAPPEN

Klappen mellem venstre hjertekammer og krops-
pulséren. | reglen er der tre klapflige, undertiden
kun to (bikuspid aortaklap)

AORTASTENOSE

Forsncevring af aortaklappen, venstre hjertekam-
mers udlgbsdel lige under klappen eller kropspuls-
&ren lige over klappen.

HJERTEFORENINGEN



ARBEJDS-EKG
Registrering af EKG under fysisk anstrengelse pd en
motionscykel eller et labebdnd.

ARTERIE

Pulsdre, der forer iltet blod veek fra hjertet ud til
kroppen. Arteria pulmonalis, lungepulséren, forer
dog iltfattigt blod fra hgjre hjertekammer til lung-
erne.

ARYTMI
Forstyrrelse i hjerterytmen.

ASD
Atrieseptumdefekt — hul i forkammerskillevoeggen.

ATRESI
Fuldstoendig tillukning af en hjerteklap eller bloddre.

ATRIUM
Forkammer.

AV-KNUDEN

Atrioventrikulcerknuden. Del af ledningssystemet,
lokaliseret i centrum af hjertet. Modtager impulser-
ne fra forkamrene og sender dem med en lille for-
sinkelse videre gennem ledningsbundtet til hjerte-
kamrene.

BALLONDILATATION
Metode til at udvide forsncevrede klapper og blod-
drer med et ballonkateter.

BANDING

Hjcelpeoperation, hvor der lcegges et bdnd om-
kring lungepulséren for at forsncevre den og der-
ved nedscette foraget tryk og blodgennemstram-
ning i lungerne, fx ved univentrikulcere hjerter.

BIKUSPID AORTAKLAP
Tofliget aortaklap (normalt trefliget).

HJERTEFORENINGEN
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BLALOCK-TAUSSIG-OPERATION

Shunt-operation, hvor blod ledes fra pulséren til ar-
men ned i lungepulsdren, som regel gennem et
stykke kunstig bloddre.

BRADYKARDI
Langsom hjerterytme.

COARCTATIO AORTAE
Forsncevring pé kropspulsdren.

CONTEGRA-GRAFT
En kalvevene med veneklap. Anvendes til erstat-
ning for lungepulsdren.

CPVT (KATEKOLAMINERG POLYMORF
VENTRIKULZR TAKYKARDI)

Arvelig hjertesygdom med alvorlige hjerterytme-
forstyrrelser, der typisk opstdr i forbindelse med fy-
sisk aktivitet.

CYANOSE

Blafarvning af hud og slimhinder pd grund af ned-
sat iltindhold i blodet. “Bl& bern” er bern med
cyanotiske hjertesygdomme - den gruppe af hjer-
tesygdomme, der medforer cyanose.

DEXTROCARDI

Placering af hjertet i hgjre side af brystkassen. Er i
sig selv uden betydning, men kan ses samtidig
med egentlige misdannelser af hjertet. Kan skyldes
en abnorm drejning af hjertet mod hgjre eller fuld-
stoeendig spejlvending af hjertet og andre organer,
se Situs inversus.

DIGEORGES SYGDOM

Gen-defekt, der kan medfegre nedsat immunfor-
svar, taleforstyrrelser og forsinket udvikling. Gen-
defekten bencevnes ofte 22q11.

DILATATION
Udvidelse.
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DOPPLER

Ultralydsmadling af blodets stremningshastighed.
Med farveDoppler kan blodets stremning direkte
vises oven i ultralydbilledet af hjertet.

DUCTUS ARTERIOSUS PERSISTENS

Abentstdende ductus arteriosus (PDA, DAP). Ductus
arteriosus er en bloddre, der for fedslen leder blo-
det fra lungepulsdren til kropspulséren uden om
lungerne. Den lukker sig normalt kort efter fadslen.

DYSPNQ
Besvceret vejrtroekning

EISENMENGERS SYNDROM

Komplikation til stor VSD eller anden forbindelse
mellem kroppens og lungernes kredslgb med for-
hajet blodtryk i lungerne (pulmonal hypertension),
hvor lungebloddrerne tager skade og efterhdnden
bliver udtalt forsncevrede, s& der opstdr hgjre-ven-
stre-shunt med cyanose.

EKKOKARDIOGRAFI
Ultralydundersegelse (scanning) af hjertet.

ELEKTROKARDIOGRAFI, EKG
Registrering af de elektriske spcendinger, der udgar
fra hjertet i forbindelse med hvert pumpeslag.

ENDOKARDIT
Betcendelse pd hjertets inderside og klapper.

FONTAN-OPERATION

Operation, hvor veneblodet fra hulvenerne, vena
cava, feres direkte ud i lungepulséren, oprindeligt
ved, at hgjre forkammer blev forbundet med lun-
gepulsdren, nu som regel ved TCPC (se denne).

FORAMEN OVALE

Det ovale hul eller ,fosterhullet”. En dbning i for-
kammerskilleveeggen, som for fedslen leder blod
fra nedre hulvene til venstre hjertehalvdel, men
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som normalt lukker sig efter fodslen. Bevares dog
ofte som en lille spalte uden betydning.

GLENN-OPERATION
Forbindelse af den @vre hulvene (vena cava supe-
rior) med lungepulséren.

HEPATOMEGALI
Forstarret lever. Tegn pd hjerteinsufficiens.

HJERTEBLOK
Manglende impulsoverledning, fx mellem forkamre
og hjertekamre.

HJERTEINSUFFICIENS

Tilstand, hvor hjertet pumper utilstroekkeligt for
kroppens behov. Kan enten skyldes svaekket eller
overbelastet hjerte. Medfgrer iscer korténdethed,
hurtig udtroetning, leverforstorrelse og hos spoed-
born suttevanskeligheder og for ringe voegtstig-
ning.

HJERTEKATETER

Tynd, bgjelig plastikslange, som fgres gennem
drerne ind i hjertets kamre ved en hjertekateterisa-
tion.

HJERTEKATETERISATION

Undersggelse med hjertekateter, hvor der mdles
blodtryk og iltindhold i hjertets kamre samt udferes
angiokardiografi (se dette).

HJERTE-LUNGE-MASKINE

Maskine, der ilter blodet, og sender det rundt i krop-
pen, fx under en operation, hvor patientens eget
hjerte scettes ud af funktion.

HOLTER-MONITORERING

Ambulant bdndoptagelse af EKG gennem et eller
flere degn for at afslere hjerterytmeforstyrrelser.
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HOMOGRAFT

Klapprotese af en aortaklap eller lungepulsdreklap,
enten fra en afded eller fra et hjerte fjernet ved
transplantation, gerne med et stykke af selve dren.
Anvendes hovedsagelig til erstatning for lunge-
pulséren.

HYPERTENSION
Forhgjet blodtryk.

HYPERTROFI
Fortykkelse af hjertevoeggen.

HYPOTERMI
Nedsat legemstemperatur. Tilstrcebes ofte under
hjerteoperationer for at nedscette stofskiftet.

HZAMATOKRIT
Den procentdel af blodet, som udgeres af de rede
blodlegemer, normalt ca. 42 pct.

HZAMOGLOBIN
Blodets rade farvestof, et jernholdigt protein (ceg-
gehvidestof), som binder og transporterer ilt.

KAPILLARER

Harkar, dvs. de fineste, mikroskopiske bloddrer mel-
lem pulsérer og vener. Fra kapillcererne sker ud-
vekslingen af ilt og kuldioxid samt af ncerings- og
affaldsstoffer mellem blodet og cellerne.

KARDIOMYOPATI
Sygdom i hjertemuskulaturen.

KOLLATERALER

Bloddrer, der udvikler sig som erstatning for mang-
lende normal blodforsyning. Ved coarctatio aortae
forbinder kollateralerne pulsérerne oven for og ne-
den for forsncevringen. Ved pulmonalatresi, hvor
lungepulsdren er helt tillukket, erstatter kollateraler
fra kropspulsdren den manglende blodforsyning til
lungerne.
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KONGENIT
Medfadt.

KONGENIT KORRIGERET TRANSPOSITION
Misdannelse, hvor forkamrene er forbundet med
de forkerte hjertekamre, og hjertekamrene er for-
bundet med de forkerte fraferende arterier (trans-
position). Blodet ledes derfor fra forkamrene til de
rigtige arterier, og transpositionen er medfadt kor-
rigeret.

KONGENIT MORBUS CORDIS
Medfadt hjertesygdom.

KONNO-OPERATION
Udvidelse af venstre hjertekammers udlgbsdel
med et stykke kunststof.

KORONARARTERIER

Hjertets kransdrer — en hgjre og en venstre — der
udgdr fra roden af kropspulsdren og forsyner selve
hjertet med ilt. Ved en sjcelden misdannelse afgdr
en af koronararterierne fra lungepulséren

MINUTVOLUMEN
Den blodmaoengde, som hjertet pumper ud i krop-
pen pr. minut

MITRALKLAPPEN
Den tofligede klap mellem venstre forkammer og
hjertekammer

MYOKARDIT
Hjertemuskelbetcendelse, i reglen fordrsaget af vi-
rusinfektion

PACEMAKER

Batteridrevet apparat, der erstatter hjertets egne
elektriske impulser og stimulerer hjertet til at pum-
pe med en passende rytme. Anvendes ved hjerte-
blok og i udvalgte tilfeelde ved hjertepumpesvigt.
Indopereres almindeligvis opad foran og ude til si-

HJERTEFORENINGEN



den pd brystet, hos helt smd bern dog i bugveeg-
gen.

PALLIATIV OPERATION

Hjcelpeoperation, der bedrer kredslgbets funktion
uden at korrigere misdannelsen, se Banding og
Shunt-operation.

PAROXYSTISK TAKYKARDI
Anfaldsvis optroedende hurtig hjertebanken.

PDA
Persisterende ductus arteriosus, se Ductus arterio-
sus persistens.

PERIKARDIET
Hjertescekken — den bindevoevssoek, der omgiver
hjertet.

PERIKARDIT
Betcendelse i hjertesoekken. Som regel godartet vi-
rusinfektion.

POLYCYTAMI
@get antal rede blodlegemer i blodet. Opstar, nér
iltindholdet i blodet er nedsat som ved cyanose.

PULMONAL HYPERTENSION
Forhgjet blodtryk i lungekredslgbet.

PULMONALKLAPPEN
Klappen mellem hgjre hjertekammer og lunge-
pulsdren.

PULMONALSTENOSE

Forsncevring af pulmonalklappen (valvuloer PS),
pulmonalarterien eller udlgbsdelen af hajre hjerte-
kammer (infundibulcer PS).

PULSOXIMETRI

Metode til mdling af iltindholdet i blodet ved hjcelp
af lysfeler pd en finger, en ta eller en ereflip.
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QT-SYNDROM, LANGT

Arvelig forstyrrelse i hjertets elektriske funktion, der
kan medfere alvorlige hjerterytmeforstyrrelser. QT
er et tidsinterval p& elektrokardiogrammet (EKG).

RADIKALOPERATION

Operation, der korrigerer misdannelser — i mod-
scetning til midlertidige og aflastende eller palliati-
ve operationer, se Palliativ operation.

RADIOFREKVENSABLATION

Behandling af visse typer hjerterytmeforstyrrelser,
hvor man med et scerligt hjertekateter foretager en
lokal opvarmning af et lille omrdde af hjerteveey,
der er drsag til rytmeforstyrrelsen, fx et abnormt
ledningsbundt. Herved ophceves dets funktion.

RASHKINDS ATRIESEPTOSTOMI

Dannelse af en ASD — hul i forkammerskillevoeggen
- ved hjeelp af et ballonkateter. Bruges forst og
fremmest ved transposition.

RASTELLI-OPERATION
Operation for transposition med VSD og pulmonal-
stenose.

ROSS-OPERATION

Udskiftning af syg aortaklap med patientens egen
lungepulsdéreklap, som sé igen erstattes af en
homograft.

SEPSIS
Infektion, hvor der kan pdvises bakterier i blodet.

SHUNT

En unormal forbindelse mellem det store og lille
kredslgb. En hgjre-venstre-shunt leder veneblod
direkte over i puls@reblodet uden om lungerne. En
venstre-hgjre-shunt leder arterieblod tilbage til
lungekredslgbet, som gges.
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SHUNT-OPERATION

Operation, hvor der skabes en shunt fra arteriesy-
stemet til lungepulsdren for at forege en nedsat
blodgennemstremning af lungerne.

SINUSKNUDE

Lille gruppe celler gverst i hgjre forkammer, som
rytmisk udsender de elektriske impulser, som styrer
den normale hjerterytme.

SINUSRYTME

Den normale hjerterytme, der skyldes impulser fra
sinusknuden i hgjre forkammer. Er ofte let uregel-
maessig (sinusarytmi).

SITUS INVERSUS

Spejlvending af organerne i brystkassen og bug-
hulen, séledes at fx hjertet ligger i hgjre side og le-
veren i venstre. Er almindeligvis ikke ledsaget af
hjertesygdom.

SQUATTING
Scetten sig pé hug. Symptom hos bern med Steno-
Fallots tetralogi, se dette.

STENO-FALLOTS TETRALOGI
Hul i skilleveeggen mellem hjertekamrene og for-
snoevring af lungepulséren.

STENOSE
Forsnoevring.

STENT

Rorgitter, der kan indscettes i en forsncevret blodd-
re under ballondilatation for at hindre, at forsnoev-
ringen gendannes.

SYNDROM

Sammenhgrende symptomer eller misdannelser,
der tilsammen karakteriserer en sygdom. Det sam-
me som symptomkompleks. Bruges specielt om
medfedte sygdomme med symptomer fra flere
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slags organer. Eksempler: Downs syndrom (mon-
golisme), Williams syndrom, Marfans syndrom, Di-
Georges syndrom. Skyldes hyppigt kromosomfejl
eller defekter i arveanloeg.

TAKYKARDI
Hurtig puls.

TAKYPNQ
Hurtig vejrtroekning.

TCPC

Total cavo pulmonary connection. Fontan-operati-
on (se denne), hvor den gvre hulvene (vena cava
superior) oppefra forbindes direkte med hgjre lun-
gepulsdre, og hvor nedre hulvene (vena cava infe-
rior) nedefra forleenges gennem en tunnel i eller
uden for hgjre forkammer for ligeledes at forbindes
med lungepulsdren.

TRANSPOSITION

Misdannelse, hvor kropspulsdrens og lungepuls-
drens udspring fra hjertekamrene er byttet om, sé&-
ledes at veneblodet ledes ud i aorta, og det fuldt
iltede arterieblod fra lungerne ledes ud i lungepuls-
dren. Kan vcere isoleret eller indgd i forskellige
komplekse hjertesygdomme.

TRIKUSPIDALATRESI
Manglende forbindelse mellem hajre forkammer
og hjertekammer, der er lille og underudviklet.

TRIKUSPIDALKLAPPEN
Den trefligede klap mellem hgjre for- og hjerte-
kammer.

TROMMESTIKSFINGRE

Fortykkede fingerspidser med kuppelformede ur-
glasnegle, som ses ved kronisk cyanose, dvs. ilt-
mangel i arterieblodet, som regel pga. hjertesyg-
dom, men ogsd& ved alvorlige kroniske lunge-
sygdomme som cystisk fibrose.
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TRUNCUS ARTERIOSUS COMMUNIS
Feelles pulsdrestamme fra hjertet. Den afgiver béde
lungepulsdren, kropspulsd@ren og hjertets kransdrer.

UNIVENTRIKULZART HJERTE

Gruppe af hjertesygdomme, hvor der kun er ét
normalt hjertekammer, som modtager blodet fra
begge forkamre. Der findes som regel tillige et lille
underudviklet andet hjertekammer, der er forbun-
det med det normale hjertekammer med et hul i
skillevoeggen.

URGLASNEGLE
Se Trommestikfingre.

VALVULOPLASTIK
Behandling af klapforsnoevring med ballondilatati-
on, se dette.

VALVULOTOMI
Operation for klapstenose.

VENE
Are, der forer blodet ind mod hjertet.

VENTRIKEL

Hjertekammer, der pumper blod ud af hjertet. Der
er to, hvor hgjre normalt pumper blodet ud i lunge-
pulséren og venstre ud i kropspulséren. De to ven-
trikler er bygget forskelligt. Ved visse misdannelser
sidder "hgjre ventrikel” p& venstre side og "venstre
ventrikel” pé hgjre side.

VENTRIKELSEPTUMDEFEKT (VSD)
Hul i hjertekammerskillevoeggen.

WILLIAMS SYNDROM

Syndrom (se dette) karakteriseret ved scerlige an-
sigtstroek, en scerlig psyke, tilbageblivende udvik-
ling, nedsat locengdeveekst og hjertesygdom, for-
trinsvis aortastenose oven for klapperne og/eller
forsncevringer af lungepulséreforgreningerne og
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eventuelt ogsd andre pulsdrer. Skyldes en mindre
kromosomfejl, deletion, af kromosom nr. 7.

ODEM
Heevelse af veev pga. vaeskeophobning. Kan veere
et symptom pd hjerteinsufficiens.

DGSOFAGUS-EKKOKARDIOGRAFI

Ultralydundersegelse af hjertet fra spisereret (@so-
fagus). Anvendes scerligt under operation.
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