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Förkortning  

 

                        Betydelse 

 
ASD Atrial septal defect - Förmaksseptumdefekt 

AVSD Atrio-ventricular septal defect - Defekt mellan både förmak och kammare 

Coa Coarctation 

DISABKIDS Instrument för mätning av livskvalitet hos barn med kronisk sjukdom 

ECC Extracorporeal circulation  - "Hjärt-lung maskin" 

ECMO Extracorporeal membrane oxygenation  

GUCH Grown Up Congenital Heart Disease 

NYHA  New York Heart Association funktionsklass 

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

SWEDCON Swedish Registry of Congenital Heart Disease - Nationellt register för 

medfödda hjärtsjukdomar 

TGA Transposition av de stora artärerna 

UCR Uppsala Clinical Research Center 

VSD Ventricular septal defect - Kammarseptumdefekt 
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BAKGRUND OCH SYFTE  
 

Knappt en procent av alla levande födda barn har någon form av 

hjärtmissbildning (750-1000/år i Sverige). Svårighetsgraden varierar och även om en 

betydande del är lindriga kommer förr eller senare någon form av behandling att krävas hos 

en majoritet av patienterna. Variationsbredden inom fältet medfödda hjärtfel, det gäller både 

barn och vuxna, är mycket stor p.g.a. att så många olika typer av hjärtfel finns och för att de 

kirurgiska och medicinska behandlingsmetoderna mer eller mindre kontinuerligt förändras. 

Vid komplicerade hjärtfel finns inte sällan andra associerade organsjukdomar eller syndrom, 

vilka kräver speciell omsorg och samarbete över specialistgränserna.  

De flesta patienterna med medfött hjärtfel opereras under barndomen. För 

huvudparten är operationen inte i strikt bemärkelse botande utan korrigerande, detta är särskilt 

påtagligt för patienterna med komplext hjärtfel. Dessa patienter behöver fortsatt 

högspecialiserad kontroll/utredning och kräver ofta såväl medicinska som kirurgiska 

behandlingar senare i livet.  

Som ett alternativ till kirurgisk behandling har under senare år kateterburen 

behandling utvecklats för ett flertal tillstånd. Minskad postoperativ smärta och frånvaro av 

långa postoperativa konvalescenstider är uppenbara fördelar men, som med all ny behandling, 

måste kort- och långsiktiga resultat samt komplikationer noggrant kartläggas. 

Antalet vuxna med medfött hjärtfel (GUCH = Grown-Up Congenital Heart 

disease) ökar kontinuerligt som en följd av de mycket goda behandlingsresultaten inom 

barnkardiologi och barnhjärtkirurgi. I Sverige uppskattas idag antalet vuxna med medfödd 

hjärtsjukdom till 25-30 000 och antalet vuxna med medfött hjärtfel har redan kommit att 

överstiga antalet barn med motsvarande problem. Barn med komplicerade hjärtmiss-

bildningar, av vilka man tidigare avled av under barnaåren, når nu vuxen ålder och vi möter 

patientkategorier som tidigare inte har funnits. Kunskap och erfarenhet av deras hjärtsjukdom 

är av naturliga skäl begränsad.  

Hjärtsjukdom hos unga vuxna påverkar också sociala faktorer, t.ex. yrkesval, 

familjebildning och fritidsaktiviteter. En viktig fråga för många kvinnor med medfött hjärtfel 

är om de kan föda barn. För de med komplicerat hjärtfel är erfarenheten på den punkten 

knapphändig eftersom det rör sig om patientgrupper som tidigare inte har existerat. Frågor om 

ärftlighetsgång är vanliga och berör män lika mycket som kvinnor. 

Även patienter med så kallat enklare hjärtfel behöver ingående information och 

bedömning av specialist. Det är därför önskvärt att alla patienter med hjärtfel som når vuxen 

ålder och inte har botats/friskförklarats som barn får möjlighet att någon gång träffa en 

GUCH- specialist. 

Det nationella registret för medfödda hjärtsjukdomar ï SWEDCON ï som 

startade i februari 2009 gör det möjligt att följa patienterna genom hela livet och sammanföra 

kunskap från barnkardiologin, GUCH-verksamheten och den kongenitala hjärtkirurgin. 

Registret är uppbyggt av tre delar, barnkardiologi, GUCH och hjärtkirurgi vilka har en 

gemensam bas omfattande persondata, diagnoser och de operationer samt 

kateterinterventioner som har förekommit. Därutöver finns olika och specifikt utformade 

inmatningssidor beroende på respektive delregisters behov och särart. 
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Registrets syfte kan summeras i nedanstående punkter: 

 

¶ Att genom kvalitetssäkring förbättra vården av barn och vuxna med medfött hjärtfel 

¶ Att kvalitetssäkra den kirurgiska och interventionella behandlingen av medfödda 

hjärtfel 

¶ Att skapa förutsättningar för framtagande av nationella riktlinjer för 

omhändertagande/behandling 

¶ Att identifiera och beskriva riskgrupper avseende framtida komplikationer 

¶ Att ge feed-back till barnkardiologi och barnhjärtkirurgi genom långsiktig uppföljning 

¶ Att skapa underlag för forskning på såväl nationell som internationell nivå 

¶ Att tjäna som informationskälla vid diskussion om existentiella frågor i det enskilda 

fallet 

 

 

 

TÄCKNINGSGRAD  
 

För att en patient ska inkluderas i SWEDCON/Barn krävs: 

 

¶ Omhändertagen/bedömnd minst en gång vid någon av landets barnkardiologiska 

enheter som medverkar i registret 

¶ ¡lder Ò 18 ¬r 

 

Barndelen av SWEDCON strävar efter spridning till så många Barnhjärtenheter som möjligt 

för att få en heltäckande bild av barnhjärtsjukvården i landet. Några enheter registrerar alla 

patienter som undersöks vid enheten, alltså även patienter med òoskyldigaò bl¬sljud medan 

andra enheter enbart registrerar patienter med klar strukturell hjärtsjukdom. Detta kommer att 

innebära att registret ger en god täckning beträffande patienter med hjärtsjukdom men 

kommer dessutom medföra att vi får värdefull information om en stor grupp av patienter som 

undersöks på barnkardiologiska enheter, men som initialt bedöms som hjärtfriska.  

Registret befinner sig ännu i en uppbyggnads/inlärningsfas och inmatningsfrekvensen ökar 

därför successivt på de deltagande enheterna samtidigt som antalet enheter ökar. Antalet 

barnkardiologiska enheter som för närvarande regelbundet registrerar i SWEDCON är 22, 

medan ytterligare sex enheter har påbörjat registrering. 

 

 

För att patient skall kunna inkluderas i SWEDCON/GUCH krävs: 

 

¶ Omhändertagen/bedömd vid något av landets 7 GUCH verksamheter (= i registret 

deltagande centra). 

¶ Medfött hjärtfel 

¶ ¡lder Ó 16 ¬r 

 

Patienter med enkelt hjärtfel, som ej behöver specialistvård, kommer därför inte 

med i GUCH delen av registret eftersom de inte har aktualiserats vid någon specialenhet. När 

en sådan patient drabbas av en komplikation blir specialistverksamheten ofta engagerad och 

då sker registrering. De registeransvariga är medvetna om denna selektionsmekanism och att 

registerdata kan komma att framställa verkligheten dystrare än den egentligen är för enkla 
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hjärtfel. Hos de med mycket komplicerat hjärtfel sker som regel en strukturerad överföring 

från barnkardiologin till GUCH verksamheterna och för dessa diagnosgrupper kommer 

registrets täckning vara mycket god. Detsamma gäller patienter med medfött hjärtfel som i 

vuxen ålder skall genomgå förnyad hjärtkirurgi eller kateterburen behandling eftersom det 

helt kanaliseras via GUCH verksamheterna. I och med att SWEDCON skapats kommer i 

framtiden alla patienter som varit aktuella inom barnkardiologin automatiskt bli tillgängliga i 

GUCH delen och uppföljningen kommer att bli säkrare. Man kommer också att kunna få en 

mer heltäckande bild av långtidsförloppet och utfallet av given vård hos patienter med 

medfött hjärtfel. Vidare diskuteras att inkludera även lägre vårdnivåer i registret för GUCH 

patienter för att på så sätt få en bättre täckning av enklare och förmodat okomplicerade 

hjärtfel i långtids-uppföljningen. 

 

 

För att en patient ska inkluderas i SWEDCON/Kongenital hjärtkirurgi krävs : 

 

¶ Att patienten genomgår kirurgi för medfödd hjärtsjukdom vid ett av de två centra som 

bedriver kongenital hjärtkirurgi i Sverige 

¶ Alla åldrar är inkluderade 

 

De två centra som bedriver hjärtkirurgi avser att genomföra fullständiga registreringar för alla 

operationer gjorda efter 2009-01-01. Kompletta data kommer efterhand att finnas från detta 

datum. Data även från tidigare år kan komma att matas in. Redan nu finns operationer som 

utförts tidigare registrerade för de individuella patienterna. 

 

 

SVENSKA HJÄRT-KÄRLREGISTREN  

 

Det nationella registret för medfödd hjärtsjukdom ï SWEDCON ï  ingår i 

Svenska Hjärtkärlregistren som är en paraplyorganisation för ett flertal register som använder 

den tekniska plattform och den kompetens som Uppsala Clinical Research Center (UCR) 

under ledning av professor Bertil Lindahl besitter. 

 

 

 

DATAINSAMLIN G OCH ÅTERKOPPLING  
 

GUCH registret, som nu är en del av SWEDCON, började byggas upp 1992. 

Från 1998 har samtliga GUCH-enheter vid de 7 universitetssjukhusen deltagit. En första 

årsrapport kunde lämnas 1999. 

Barndelen av SWEDCON baserar sig på data importerade fr¬n òlokalaò 

barnkardiologiska register från Lund och Stockholm. Registret från Lund startades 1986 och 

inkluderade även ännu äldre data. Registret innehöll vid importen till SWEDCON drygt 

11000 patienter. Registret från Stockholm startades 1990 innehöll vid importen drygt 5000 

patienter. En del av dessa patienter var gemensamma för båda barnregistren och en del 

patienter fanns redan i GUCH registret. 

Delen för kongenital hjärtkirurgi i SWEDCON ersätter de inmatningar som 

tidigare gjorts i Svenska Hjärtkirurgiregistret. 

 Med hjälp av UCR (se ovan) omformades det tidigare GUCH registret till web-

format under 2004-2005 och sedan våren 2005 har inmatning skett via Internet. Det 
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gemensamma registret SWEDCON skapades 2008-2009 på samma plattform och all 

inmatning sker via Internet.  

 

Registerdata och analyser är omedelbart tillgängliga via webben i form av: 

 

¶ Återkommande årsrapporter (offentliga) 

¶ Preformerade beskrivande och analytiska rapporter som dagligen uppdateras och är 

åtkomliga via registret, dvs för användarna. Egna och nationella data erhålls då. 

¶ Export av data till statistik/excel program när frågeställningar som inte täcks av de 

preformerade analyserna uppkommer. 

 

Registerhållare möts flera gånger om året och diskuterar tekniska aspekter samt 

hur registerdata skall användas för att förbättra vården av patienter med medfött hjärtfel. 

Registret har också en mycket viktig beskrivande funktion för de patientkategorier som 

antingen inte tidigare har funnits eller som är väldigt ovanliga. Snabbt kan väsentlig 

information erhållas och användas i det enskilda patientfallet. 

Som en òbieffektò har registret stimulerat till ºkat samarbete mellan Sveriges 

GUCH centra liksom mellan landets barnkardiologisk och barnhjärtkirurgiska centra och 

bidragit till en harmonisering och samsyn på svensk vård av patienter med medfödd 

hjärtsjukdom. I ett internationellt perspektiv är registret unikt.  

 

 

 

KVALITET OCH VALIDITET  
 

Registret innehåller funktioner som omöjliggör inmatning av orimliga värden 

och som frågar inmataren om riktigheten när det gäller extrema om än ej orimliga värden. 

Den smidiga ¬terkopplingen gºr det mºjligt att snabbt upptªcka och kontrollera òoutliersò. 

Registret innehåller uppgifter om underliggande hjärtfel och vilka behandlingar, 

oftast kirurgiska, de har föranlett. Detaljerad information om medikamentell behandling, 

status och undersökningsfynd (t.ex. ekokardiografi) görs vid varje besök, något varierande i 

vuxen- respektive barndelen Till skillnad från många andra kvalitetsregister är registret 

longitudinellt och ett förlopp kan därför följas över tiden. Enklare sociala variabler och 

graviditetsutfall noteras. Livskvalitet-aspekter registreras för vuxna via instrumentet EQ-5D 

och för barn via instrumentet Disabkids. Kateterburna behandlingar följs enligt ett noggrant 

uppföljning-schema för att registrera resultat och komplikationer. På den senare punkten har 

registret total nationell täckning inom GUCH verksamheten.  

Validitetskontroll med bl.a stickprov där registerdata jämförs med ursprungsdata 

kommer att genomföras. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



SWEDCON Årsrapport 2009 

11 

 

 

REGISTERDATA  
 

 

 

 

Analyser avseende SWEDCON/Barn 
 

 

För att ingå i Barn-delen krävs:  

¶ Omhändertagen/bedömd minst en gång vid någon av landets barnkardiologiska 

enheter som medverkar i registret 

¶ ¡lder Ò 18 ¬r 

 

Vid landets barnhjärtenheter undersöks huvudsakligen barn med medfödd hjärtsjukdom men 

även ett stort antal barn som sedan visar sig vara hjärtfriska. I analysdata nedan har enbart 

patienter med konstaterad hjärtsjukdom medtagits om ej annat anges. 

SWEDCON startades som ett nationellt register 4/2 2009 och antalet registrerande centra har 

successivt ökat sedan dess.  För att få ett så stort dataunderlag som möjligt i denna första 

rapport har data tom 30/6 2010 inkluderats i barndelens analyser.  

 

 

ANTAL REGISTRERADE, utveckling 4/2-09 tom 30/6-10 

 
 
 

 
 
 

Bilden visar antalet individer, både levande och avlidna, i åldern 0-18 år som fanns i 

registret vid start tidpunkten, vid slutet av år 2009 och den 30/6 2010. 
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De registreringar som fanns redan vid starten utgjordes av importerade data från existerande 

barnkardiologiska register i Lund och Stockholm. Antalet individer i registret har sedan ökat 

kraftigt, allteftersom nya barnhjärtenheter har börjat registrera i SWEDCON. Vid mätningen 

2010-06-30 utgjorde pojkarna 51% av individerna och flickorna 49%, vilket motsvarar den 

fördelning man också funnit i GUCH delen av registret (sid29). Antalet individer i Barndelen 

av registret kommer efterhand att stabiliseras på en nivå som bestäms av det årliga tillskottet 

av nya individer balanserat mot antalet som fyller 19 år.  

 

 

 

 

 

 

FÖRDELNING AV HUVUDDIAGNOSER  

 

 

 
 

 

 

 

 

 

Bilden visar totalfördelningen av barnmaterialet från 10-06-30 på diagnosgrupper samt 

fördelningen av de olika shuntfelen.  Shuntfelen utgör 55% av hjärtfelen. Bland shuntfelen 

dominerar VSD av olika typer och VSD+AVSD utgör sammanlagt 60% av shuntfelen. 
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FÖREKOMST AV SYNDROM  

 
 

 

 

Hos ca 7% av barnpatienterna har ett syndrom registrerats. Downôs syndrom dominerar 

klart. 

 

 

DIAGNOSTI DPUNKT 

 

 

Sedan starten av SWEDCON har för nyinmatade patienter även tidpunkt när diagnosen 

ställdes matats in. 

 

 
 

 

Diagnostidpunkt finns inmatad för totalt 5858 individer och bilden visar hur diagnos-

tidpunkterna fördelar sig. Man ser att mer än hälften av patienterna får sin diagnos inom 

första levnadsmånaden, med en dominerande andel redan före hemgång efter förlossningen.  
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Diagnostidpunkt för olika huvudiagnoser 

 

 

 
 

Av bilden framgår att det huvudsakligen är patienter med coarctation som får sin diagnos 

efter första månaden av de diagnosgrupper som presenteras. Både bland patienterna med 

TGA (transposition av de stora kärlen) och Enkammarhjärtan finns det patienter som 

diagnosticeras sent och här finns klart utrymme för förbättringar. Man kan också notera att 

andelen med fetal diagnos är större för de mer komplexa hjärtfelen. 

(AVSD=atrioventriculardefekt) 

 

 

 

Fetal diagnos 

 

 
Fetal diagnos registrerades även tidigare, dvs före starten av SWEDCON. Antalet patienter 

som får sin diagnos fetalt har ökat markant de senaste åren. Registret innehåller endast 

information om fetala diagnoser för barn som sedan fötts levande. Bilden visar hur antalet 

fetala diagnoser ökat under de senaste 10 åren. 
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Fetal diagnos fördelat på diagnosgrupp 

 

 
Totalt finns det 305 patienter i registret som fått sin diagnos fetalt. Den första registreringen 

av fetal diagnos skedde 1987. Fördelningen på olika diagnosgrupper (huvuddiagnos) framgår 

av bilden. Eftersom antalet av fetala diagnoser ännu är så litet och konsekvent registrering 

sannolikt inte skett är det ännu för tidigt att beräkna hur stor del av vissa diagnoser som 

ställs fetalt från dessa siffror. Efterhand kommer detta bli möjligt, och kunna ge värdefull 

information. 

 

 

òNYHAò FUNKTIONSKLASS VID DET SENASTE BES¥KET 

 

NYHA funktionsklass (New York Heart Association) är inte något begrepp som från början 

var avsett att användas för barn. De olika funktionsklasserna kan dock enkelt anpassas för 

barn och vi har valt att behålla samma begrepp eftersom det är väl inarbetat i vuxenvärlden. 

För barn gäller att òNYHA Iò motsvarar att orka som friska jªmn¬riga och òNYHA IVò att 

ha symptom i vila eller vid minsta ansträngning. 

 

 
 

Som framgår av bilden så har de allra flesta av våra patienter en god fysisk ork och endast ett 

mindre antal ligger i funktionsgrupp NYHA III eller IV. Totalt finns òNYHAò registrerat vid 

senaste besöket för 5431 barn. 
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Fºrdelning av òNYHAò III och IV p¬ diagnosgrupper 

 

Aorta-pulmmonalis problem Fallot/högerkammarproblem

Shuntfel Övriga

Enkammarhjärtan Mitralis-trikuspidalisproblem

Transposition

 
 

ñNYHAò III och IV registrerades endast hos 71 av drygt 5000 patienter. Som framgår av 

bilden finner man barnen med sämst ork i många olika diagnosgrupper. 

 

 

 

 

 

 

òNYHAò fºr gruppen Enkammarhjªrtan 

 

 

 
 

 

Om man utgår från gruppen Enkammarhjärtan, en grupp där man kan förvänta sig en nedsatt 

fysisk ork, så ser man att ändå tämligen många av patienterna ligger i funktionsgrupp I eller 

II.  
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LIVSKVALITET ï SUBJEKTIV OCH OBJEKTIV  

 

I SWEDCON får barnen själv skatta sin livskvalitet med hjälp av instrumentet DISABKIDS, 

ett instrument som utvecklats för att mäta hälsorelaterad livskvalitet hos barn med kronisk 

sjukdom. Instrumentet har utvecklats med stöd av EU och är spritt över Europa. Det finns en 

kortversion av instrumentet som nu används i SWEDCON. Barnen får besvara ett enkelt 

frågeformulär två gånger under uppväxten, när de befinner sig i åldern 9-11 år och 14-17 år. 

En stor fördel med DISABKIDS är att man får veta på vilken percentil barnet ligger i 

förhållande till friska barn i samma ålder. Ligger barnet på 75:e percentilen innebär det 25% 

av barn i samma åldersgrupp och med samma kön har bättre hälsorelaterad livskvalitet, men 

75% har sämre.  

 

 

DISABKIDS  

 
 

DISABKIDS registrering har gjorts för totalt 330 barn. Eftersom de ännu är så pass få har de 

endast delats in i grupperna Opererad (150 st), Ej opererad (163 st) och Enkammarhjärtan 

(17st). Det framgår av bilden att barnen med Enkammarhjärtan ligger lägre i självskattad 

livskvalitet  jämfört med övriga hjärtbarn. Eftersom de ligger på percentilen 61,2 är det ändå 

så att de, jämfört med övriga barn i deras egen åldersklass, ligger oväntat bra. 

 

 

Stödbehov 

 

 

En annan indikator p¬ òLivskvalitetò kan 

vara det stödbehov som barnet har. I 

genomgången vid 9-11 och 14-17 års ålder 

framkommer att totalt 39 individer av 278 

(14%) får någon typ av professionellt stöd. 

Det verkliga stödbehovet kan naturligtvis 

vara större, eftersom lokala resurser spelar 

in. I grafen kan samma individ förekomma i 

flera grupper. Det framgår att stöd av 

psykolog är det som förekommer mest, 

vilket verkar rimligt med tanke på 

åldersgrupperna som studerats.
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Idrott  

 

Grupp / Idrott  Antal  

Opererad Mer än 3 tim/vecka 59 

Mindre än 3 tim/vecka 32 

Ingen extra idrott  32 

Ej opererad Mer än 3 tim/vecka 73 

Mindre än 3 tim/vecka 41 

Ingen extra idrott  26 

Enkammarhjärtan  Mer än 3 tim/vecka 7 

Mindre än 3 tim/vecka 3 

Ingen extra idrott  5 

Totalt  278 

 

 
            

 

I samband med att livskvalitet-skattning som görs vid åldrarna 9-11 år och 14-17 år 

efterfrågas också hur mycket barnen idrottar. Registrering av detta finns för 278 barn. Det 

framgår av tabellen att även bland barnen med Enkammarhjärtan idrottar nästan häften av 

gruppen (7/15) mer än 3 tim per vecka. 

 

 

 

             

Skolgång 

 
 

Skolgång/inlärningsförmåga registreras i samband med vanliga mottagningsbesök och finns 

registrerat vid det senaste besöket för totalt 4436 individer. Den absoluta majoriteten av barn 

med hjärtfel går i vanlig förskola/skola. 226 barn har störd eller uttalat störd inlärnings-

förmåga, och hos 170 är den inte klassificerbar, vanligen på grund av syndrom eller 

multihandikapp. 
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FARMAKOLOGISK BEHANDLING  

 

 

 

      

Farmakologisk

behandling
Antal

Nej
5584

Ja
1150

Saknas information
48

Totalt
6782

 
 

 

Tabellen och bilden visar antalet barn som stod på farmakologisk behandling vid det senaste 

besöket på barnhjärtmottagning. Det framgår att endast en mindre del av barnpatienterna 

står på farmakologisk behandling.  

 

 

 

 

 

 

 

   

 

 

 

HJÄRTKATETERISERING  

 

 

 

Bild 14        + tabell över kompl 

 

 

Tabell över Interventioner 

 

 

 

 

 

 

Bilden visar hur vanlig olika typer av behandling är. Samma individ kan förekomma i flera 

grupper. Sviktbehandling dominerar, men även antitrombotisk behandling är relativt vanlig. 

 

 


