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BAKGRUND OCH SYFTE

Knappt en procent av alla levande fodda barn har nagon form av
hjartmissbildning (75A.000/ar i Sverige). Svarighetsgraden varierar agm®m en
betydande del ar lindriga kommer forr eller senare nagon form av behandling att kravas hos
en majoritet av patienterna. Variationsbredden inom faltet medfodda hjartfel, det géller bade
barn och vuxna, & mycket stor p.g.a. att s& manga olikaayggartfel finns och for att de
kirurgiska och medicinska behandlingsmetoderna mer eller mindre kontinuerligt férandras.
Vid komplicerade hjartfel finns inte sallan andra associerade organsjukdomar eller syndrom,
vilka kraver speciell omsorg och samégbéver specialistgranserna.

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

Som ett alternativ till kirurgisk behandling har under senare ar kateterburen
behandling utvecklats for ett flert@lstand. Minskad postoperativ smarta och franvaro av
langa postoperativa konvalescenstider ar uppenbara fordelar men, som med all ny behandling,
maste kortoch langsiktiga resultat samt komplikationer noggrant kartlaggas.

Antalet vuxna med medfott hjdet (GUCH = GrownUp Congenital Heart
disease) okar kontinuerligt som en foljd av de mycket goda behandlingsresultaten inom
barnkardiologi och barnhjartkirurgi. | Sverige uppskattas idag antalet vuxna med medfédd
hjartsjukdom till 2530 000 och antalet vina med medfétt hjartfel har redan kommit att
Overstiga antalet barn med motsvarande problem. Barn med komplicerade hjartmiss
bildningar, av vilka man tidigaravled av under barnadrerér nu vuxen alder och vi moter
patientkategorier som figare inte har funnits. Kunskap och erfarenhet av deras hjartsjukdom
ar av naturliga skal begransad.

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

Aven patienter med s kallat enklare hjartfel behdver ingdende information och
bedémning av specialist. Det ar darfor 6nskvart att alla patienter med hjartfel som nar vuxen
alder och inte har botats/friskforklarats som barn far mojlighet att rgd@yomtraffa en
GUCH- specialist.

Det nationella registret for medfédda hjartsjukdoin&WEDCONiI som
startade i februari 2009 goér det mgojligt att folja patienterna genom hela livet och sammanféra
kunskap fran barnkardiologin, GUGkrksamheten och denrkgenitala hjartkirurgin.

Registret ar uppbyggt av tre delar, barnkardiologi, GUCH och hjartkirurgi vilka har en
gemensam bas omfattande persondata, diagnoser och de operationer samt
kateterinterventioner som har férekommit. Darutover finns olika och ggediiormade
inmatningssidor beroende pa respektive delregisters behov och séarart.
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Registrets syfte kan summeras i nedanstaende punkter:

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

1 Att kvalitetssakra den kirgiska och interventionella behandlingen av medfédda
hjartfel

1 Att skapa forutsattningar for framtagande av nationella riktlinjer for

omhéndertagande/behandling

Att identifiera och beskriva riskgrupper avseende framtida komplikationer

Att ge feedback till barnkardiologi och barnhjartkirurgi genom langsiktig uppféljning

Att skapa underlag for forskning pa saval nationell som internationell niva

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

fallet

E R

TACKNINGSGRAD

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

! Omhandertagen/bedomnd minst en gang vid ndgon av landets barnkardiologiska
enheter som medverkar i registret
f il der O 18 =r

Barndelen av SWEDCON stravar efter spridning till si manga Barnhjartenheter som majligt
for att fa en heltackande bild av barnhjartsjukvarden i landet. Nagra enheter registrerar alla
patienter som undersoks vid enheten, alltsa aven patiestest 0 os ky |l di gao bl -s|
andra enheter enbart registrerar patienter med klar strukturell hjartsjukdom. Detta kommer att
innebdara att registret ger en god tackning betraffande patienter med hjartsjukdom men
kommer dessutom medféra att vi far vardefufformation om en stor grupp av patienter som
undersoks pa barnkardiologiska enheter, men som initialt bedéms som hjartfriska.

Registret befinner sig annu i en uppbyggnads/inlarningsfas och inmatningsfrekvensen okar
darfor successivt pa de deltagandbeetarna samtidigt som antalet enheter 6kar. Antalet
barnkardiologiska enheter som firvarandeegelbundet registrerar i SWEDCON & 2

medan ytterligare sex enheter har pabdrijat registrering

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

f Omhandertagen/bedomd vid nagot av landets 7 GUCH verksamheter (= i registret
deltagande centra).

1 Medfétt hjartfel

¢ ilder O 16 ~r

Patienter med enkelt hjartfel, som ej behtver specialistvard, kommer darfor inte
med i GUCH delen av registret eftersom de inte har aktualiserats vid nagon specialenhet. Nar
en sadan patient drabbas av en komplikation blir specialistverksambfta engagerad och
da sker registrering. De registeransvariga ar medvetna om denna selektionsmekanism och att
registerdata kan komma att framstélla verkligheten dystrare an den egentligen &r for enkla
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hjartfel. Hos de mecdhycket komplicerat hjartfelker som regel en strukturerad dverforing
fran barnkardiologin till GUCH verksamheterna och for dessa diagnosgrupper kommer
registrets tackning vara mycket god. Detsamma géller patienter med medfott hjartfel som i
vuxen alder skall genomga fornyhprtkirurgi eller kateterburen behandling eftersom det
helt kanaliseras via GUCH verksamheterna. | och med att SWEDCON skapats kommer i
framtiden alla patienter som varit aktuella inom barnkardiologin automatiskt bli tillgangliga i
GUCH delen och uppfdljningen komer att bli sakrare. Man kommer ocksa att kunna fa en
mer heltackande bildv langtidsforloppet och utfallet av given vard pasientermed

medfott hjartfel Vidare diskuteras att inkludera aven lagre vardnivaer i regfstr&@UCH
patienterfor att pa & satt fa en battre tackning av enklare och férmodat okomplicerade
hjartfeli langtidsuppfdljningen.

For att en patient ska inkluderas i SWEDCONKongenital hjartkirurgi kravs :

{ Att patienten genomgar kirurgi for medfodd hjartsjukdom vid ett av de twéacgom
bedriver kongenital hjartkirurgi i Sverige
1 Alla aldrar ar inkluderade

De tva centra som bedriver hjartkirurgi avser att genomfora fullstéandiga registreringar for alla
operationer gjorda efter 20@A-01. Kompletta data kommer efterhand att finfraa detta

datum. Data aven fran tidigare ar kan komma att matas in. Redan nu finns operationer som
utforts tidigare registrerade for de individuella patienterna.

SVENSKA HJART -KARLREGISTREN

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

DATAINSAMLIN G OCH ATERKOPPLING

GUCH registret, som nu ar en del av SWEDCON, borjade byggas upp 1992.
Fran 1998 har samtliga GUGéhheter vid de 7 universitetssjukhusen deltagit. En forsta
arsrapport kunde lamnas 1999.

Barndelen av SWEDCON baserar sig pa dataimpoee f r = n 0l okal ac
barnkardiologiska register fran Lund och Stockholm. Registret fran Lund startades 1986 och
inkluderade aven annu aldre data. Registret innehdll vid importen till SWEDCON drygt
11000 patienter. Registret fran Stockholm startades 1990dhnahimporten drygt 5000
patienter. En del av dessa patienter var gemensamma for bada barnregistren och en del
patienter fanns redan i GUCH registret.

Delen for kongenital hjartkirurgi i SWEDCON ersatter de inmatningar som
tidigare gjorts i Svenska Hjirurgiregistret.

Med hjalp av UCR (se ovan) omformades det tidigare GUCH registret tiHl web
format under 2002005 och sedan varen 2005 har inmatning skett via Internet. Det
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gemensamma registret SWEDCON skapades-2008 pa samma plattform och all
inmaning sker via Internet.

Registerdata och analyser ar omedelbart tillgangliga via webben i form av:

T Aterkommande &rsrapporter (offentliga)

1 Preformerade beskrivande och analytiska rapporter som dagligen uppdateras och ar
atkomliga via registret, dvs fanvandarna. Egna och nationella data erhalls da.

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

Registerhallare mots flera ganger om aret och diskuterar tekniska aspekter samt
hur registerdata skall anvandas forféttbattra varden av patienter med medfétt hjartfel.
Registret har ocksa en mycket vikkigskrivande funktion for de patientkategorier som
antingen inte tidigare har funnits eller som &ar valdigt ovanliga. Snabbt kartligisen
information erhallas och anvandas i det enskiatentfallet
Som en oObieffekto har registret stimul e
GUCH centra liksom mellan landets barnkardiologisk och barnhjartkirurgiska centra och
bidragit till en harmaisering och samsyn pa svensk vard av patienter med medfédd
hjartsjukdom. | ett internationellt perspektiv ar registret unikt.

KVALITET OCH VALIDITET

Registret innehaller funktioner som omgjliggor inmatning av orimliga varden
och som fragar inmatarem riktigheten nar det galler extrema om &n ej orimliga varden.
Den smidiga -terkopplingen g°r det m°jligt a

Registret innehaller uppgifter om underliggande hjartfel och vilka behandlingar,
oftast kirurgiska, d har foranlett. Detaljerad information om medikamentell behandling,
status och undersokningsfynd (t.ex. ekokardiografi) gors vid varje besok, nagot varierande i
vuxen respektive barndelen Till skillnad fran manga andra kvalitetsregister ar registret
longitudinellt och ett forlopp kan darfor féljas dver tiden. Enklare sociala variabler och
graviditetsutfall noteras. Livskvalitetspekter registreras for vuxna via instrumentet3BQ
och foér barn via instrumentet Disabkids. Kateterburna behandlingar fijs eth noggrant
uppfoéljningschema for att registrera resultat och komplikationer. P& den senare punkten har
registret total nationell tackning inom GUCH verksamheten.

Validitetskontroll med bl.a stickprov dar registerdata jamférs med ursprungsdata
kommer att genomféras.

10
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REGISTERDATA

Analyser avseende SWEDCON/Barn

For att inga i Barrdelen kravs:

1 Omhandertagen/bedémd minst en gang vid nagon av landets barnkardiologiska
enheter som medverkar i registret

f il der O 18 ~r

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

SWEDCON startades som ett nationellt register 4/2 2009 och antalet registrerande centra har
successivt Okat sedan dess. For att fa ett sa stort dataunderlag som mdjligt i denna forsta
rapport har data tom 30/6 2010 inkluderats i barndelens analyse

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

Antal

15137

16000 1 14512

14000
12000
10000
8000
6000
4000

2000+

0-

2009-02-04 2009-12-31 2010-06-30
Datum

Bilden visar antalet individehade levande och avlidniadldern 018 ar som fanns i
registret vid start tidpunkten, vid slatav ar 2009 och den 30/6 2010.

11



De registreringar som fanngdan vid starten utgjordes av importerade data fran existerande
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barnkardiologiska register i Lund ocdtockholm. Antalanhdivider i registret har sedan 6kat

kraftigt, allteftersom nya barnhjartenheter har bérjat registrera i SWEDCON. Vid métningen
201006-30 utgjorde pojkarna 51% av individerna och flickorna 49%, vilket motsvarar den

fordelning man ocksa funnit i GUCH delen av registsad2). Antalet individer i Barndelen
av registret kommer efterhand att stabiliseras pa en niva som bestams avgdetiléakottet
av nya individer balanserat mot antalet som fyller 19 ar.

FORDELNING AV HUVUDDIAGNOSER

CJavsp
W Gvrigt

Shuntvitier: [ll ASD primum  []ASD secundum [l ASD tvriga
Evso

Wroa

grupp [l Aorta-pulmonalis problem

W Fallot/hdgerkammarproblem [[]Mitralis-trikuspidalis problem

B shuntfel
[ Gvriga

B Enkammarhjartan

[l Transposition

Bilden visartotalférdelningerav barnmaterialefran 10-06-30 pa diagnosgruppesamt
férdelningen av de olika shuntfelen. Shuntfelig®du55% av hjartfelen. Bland shuntfelen
dominerar VSD av olika typer och VSD+AVSD utgdr sammanlagt 60% av shuntfelen.

12
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FOREKOMST AV SYNDROM

Antal

Syndrom Antal | Procent
8007 725 Down 725 s
700+ Turner 33 0
Catch 22 112 1

600
Williams 32 0
5001 Noonan 49 0
400 Marfan 82 1
Inget syndrom | 14104 93

300
SUMNMA 15137 100

200

1004

Catch 22 Marfan Noonan Williams

Syndrom

Down Turner

Hos ca 7% av barnpatienterna har ett syndronmn
klart.

DIAGNOSTI DPUNKT
Sedan starten av SWEDCON har iyinmatadepatienter &ven tidpunkt nar diagnosen

stalldes matats in.

Antal

o500 2362

2174

549

Fatal Fore Forsta Sanars Okant
hemgéng manaden

Diagnostidpunkt

Diagnostidpunkt finns inmatad for totalt 5858 individer och bilden visar hur diagnos
tidpunkterna fordelar sig. Man ser att mer &n halfterpatienterna far sin diagnos inom
forsta levnadsmanaden, med en dominerande andel redan fére hemgang efter forlossningen.

13
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Diagnostidpunkt for olika huvudiagnoser

_ A A A A y
Coarctation  AVSD Fallot TGA Enkammarhjartan
Grupp

B oként CFatal M Fire hemgdng
[CIFtrsta ménaden [[] Senare

Av bilden framgar att det huvudsakligen ar patienter med coarctation som far gimodia

efter forsta manaden av de diagnosgrupper som presenteras. Bade bland patienterna med
TGA (transposition av de stora karlen) och Enkammarhjartan finns det patienter som
diagnosticeras sent och har finns klart utrymme for forbattrinlyan kan ocksaatera att
andelen med fetal diagnos ar storre for de mer komplexa hjartfelen.
(AVSD=atrioventriculardefekt)

Fetal diagnos

Antal

- 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009
Fildslssér

Fetal diagnos registrerades aven tidigare, dvs fore starten av SWEDCON. Antalet patienter
som far sin diagnos fetalt har 6kat rkant de senaste aren. Registret innehaller endast
information om fetala diagnosé&ir barn sonsedan fotts levand@&ilden visar hur antalet

fetala diagnoser 6kat under de senaste 10 aren.

14



SWEDCON Arsrappor2009

Fetal diagnos fordelat pa diagnosgrupp

Antal

60 51

Aorta-pulmonalfal
Enkammarhjdrtan
Transposition
Fallot=hiiger kam .fal
Mitral-tricupidalfel

Diagnosgrupp

Totalt finns det 305atienter i registret som féisin diagnos fetal Den forsta registreringen

av fetal diagnos skedde 1987. Fordelningen pa olika diagnosgrupper (huvuddiagnos) framgar
av bilden Eftersom antalet av fetala diagnoser annu &r sa litet och konsekvent regigtreri
sannolikt inte skett ar det annu for tidigt att berakna hur stor del av vissa diagnoser som

stélls fetalt fran dessa siffror. Efterhand kommer detta bli mojligt, och kunna ge vardefull
information.

ONYHAO FUNKTI ONSKLASS VI D DET SENASTE BE

NYHA finktionsklasgNew York Heart Associatiod) inte nagot begrepp som fran borjan

var avsett att anvandas for barn. De olika funktionsklasserna kan dock enkelt anpassas for

barn och vi har valt att behallsamma begrepeftersom det ar val inarbetat i vuxegirlden.
Forbarngallerat t ONYHA 1 0 motsvarar att orka som f|
ha symptom i vila eller vid minsta anstrangning.

Antal

4886

58 13

NYHA 1 NYHA 2 NYHA 3 NYHA 4
Fysisk ork (NYHA funktlonsklass})

Som framgar av bilden sa har de allra flesta av vara patienter en god fysisk ork och endast ett
mindre antéligger i funktionsgrupp NYHA lll ellerlV Tot alt finns ONYHAO
senaste besdket for 5431 barn.

15
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Ferdelning av ONYHAO I Il och 1V p- di

B Aorta-pulmmonalis problem ® Fallot/hégerkammarproblem
u Shuntfel m Ovriga
= Enkammarhjartan Mitralis-trikuspidalisproblem

B Transposition

ANYHAO | registreradds erdast hos 71 av drygt 5p@fienter. Som framgar av
bilden finner marbarnen med samst orknanga olika diagnosgrupper.

ONYHAO f°r gruppen Enkammar hj @rtan

Antal

1

NYHA 1 HYHA 2 NYH& 3 HYHA 4
Fysisk ork {NYHS funktlonsklass}

Om man utgar fran gruppen Enkammarhjartan, en grupp dar man kan forvanta sig en nedsatt
fysisk ork, sa ser man att anda tamligen manga av petiea ligger i funktionsgrupp | eller
Il.

16
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LIVSKVALITET 1 SUBJEKTIV OCH OBJEKTIV

| SWEDCON far barnen sjalv skatta sin livskvalitet med hjalp av instrumentet DISABKIDS,
ett instrument som utvecklats for att méata halsorelaterad livskvalitet hos barkromesk

sjukdom. Instrumentet har utvecklats med stéd av EU och ar spritt 6ver Europa. Det finns en
kortversion av instrumentet som nu anvands i SWEDCON. Barnen far besvara ett enkelt
frageformular tva gadnger under uppvaxten, nar de befinner sig i aldém& och 1417 ar.

En stor férdel med DISABKIDS ér att man far veta pa vilken percentil barnet ligger i
fornallande till friska barn i samma alder. Ligger barnet pa 75:e percentilen innebar det 25%
av barn i samma aldersgrupp och med samma kon har Wigtserelaterad livskvalitet, men

75% har samre.

DISABKIDS

Percentll

76.9

70.0+ 61.2

60.0—

50.0-

40.0-

30.0—

20.0

10.0+

0.0 Opererad Enkammarhjartan

Alla Ej opererad

DISABKIDS registrering har gjorts for totalt 330 barn. Eftersom de annu ar sa pass fa har de
endast delats in i grupperna Opererad (150 st), Ej opererad (163 st) och Enkammarhjartan
(17st). Det framgar av bilden att barnemed Ehkammarhjartan liggetagre i sjalvskattad
livskvalitet jamfort med Gvriga hjartbarn. Eftersom de ligger pa percentilgh#@ldet anda

sa att dejamfort med Ovriga barn i deras egen alderskldiggier ovantat bra.

Stodbehov

Antal En annan indikator pn-
it varadet stddbehosom barnet har. |
26 genomgangen vig-11 och 1417 ars alder
framkommer att totalt 39 individer av 278
(14%) far nagon typ av professionellt stod.
Det verkliga stodbehovet kan naigtlis
vara storre, eftersom lokala resurser spelar
in. | grafen kan samma individ forekomma i
flera grupper. Det framgar att stod av
psykolog ar det som férekommer mest,
vilketverkar rimligt med tanke pa

Psykolog  Sjukgymnast Dietist  Arbetsterapeut éldersgrupperna som studesat
Stodbehov

304

254

204

10

!
|
!
154 |
!
!
|
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Idrott

Antal Grupp / Idrott Antal
139 Opererad Mer &n 3 tim/vecka 59

140 Mindre &n 3 timivecka | 32
1201 Ingen extra idrott 32
1004 Ej opererad Mer &n 3 tim/vecka 73
a0 Mindre &n 3 timivecka| 41
Ingen extra idrott 26

l Enkammarhjértan |Mer &n 3 tim/vecka 7

40 Mindre &n 3 tim/vecka 3

Ingen extra idrott 5
Totalt 278

20

Mer an 3 Mindre an Ingen extra
tim/vecka 3 tim/vecka idrott
Idrott

| samband med att livskvalitekattning som gors vid aldrarna®L ar och 1417 ar

efterfragas ocksa hur mycket barnen idrottar. Registrering av detta finns for 278 barn. Det
framgar av tabellen att aven bland barnen med Enkammarhjartartadnedistan haften av
gruppen (7/15) mer an 3 tim per vecka.

Skolgang

3747

Vanlig férskola/skola
Stérd inladrningsf.

Ej klassificerbar
Okant

Anpassad undervisning
Uttalat std...nlarningsf.

Skolgéng

Skolgang/inlarningsférmaga registreras i samband med vanliga mottagningsbesok och finns
registrerat vid det senaste besoket for totalt 4436 individer. Den absolutaitetajo av barn

med hjartfel gar i vanlig forskola/skola. 226 barn har stord eller uttalat stord inlaraings
formaga, och hos 170 ar den inte klassificerbar, vanligen pa 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 pa farmakologisk behandling vid det senaste
besoket pa barnhjartmottagning. Det framgar att endast en mindre del apati@mterna
star pa farmakologisk behandling.

HJARTKATETERISERING

Bild 14 + tabell 6ver kompl

Tabell dver Interventioner

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