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GUCH - grown-up congenital heart disease — vuxna med medfott hjartfel

Antalet vuxna med medfott hjartfel okar
| och med barnkardiologins utveckling

Il Utvecklingen inom barnkardiologin och barnhjartkirurgin
under 1900-talets senare hélft 4r en framgangssaga av impo-
nerande matt. Som framgér av 6vriga artiklar om dessa dm-
nen i Likartidningen har 6verlevnaden for barn med medfod-
da hjartfel dramatiskt forbattrats. Ett kraftigt 6kat antal pa-
tienter med opererad komplicerad hjartmissbildning nér nu-
mera vuxen &lder. Sena komplikationer &r inte ovanliga, och
ett fortsatt sakkunnigt omhéndertagande krévs.

Redan pa 1960-talet togs i Toronto, Kanada, initiativ till
att skapa en specialiserad verksamhet dgnad vuxna med med-
fott och ofta opererat hjartfel. Under ledning av Gary Webb
har verksamheten dir utvecklats till ett internationellt féredo-
me. I Europa var Jane Somerville i London pionjaren. Hen-
nes verksamhet startade 1975 vid National Heart Hospital
och kom senare att forflyttas till Royal Brompton Hospital.
En tredje portalfigur i sammanhanget &r Joseph Perloff, vars
»UCLA Adult Congenital Heart Disease Center« i Los Ange-
les, USA, startade 1978.

Det var Jane Somerville som myntade begreppet GUCH
(grown-up congenital heart disease). Alla r inte fortjusta i
den bendmningen, och framfor allt i Nordamerika anvinds
ACHD (adult congenital heart disease).

GUCH-populationens storlek och sammansittning
Huvuddelen av de vuxna med medf6tt hjartfel har utretts och
behandlats under barndomen. Utford hjartkirurgi har som re-
gel varit korrigerande eller palliativ snarare dn kurativ i strikt
bemarkelse. Det forekommer dven nydiagnostik av medfod-
da hjartfel i vuxen alder. Férmaksseptumdefekt ar det allra
vanligaste, men dven coarctatio aortae, Ebsteins anomali och
kongenitalt korrigerad transposition ar hjértfel som kan ge sig
till kéinna forst i vuxen alder.

Uppgifter om antalet vuxna med medf6tt hjartfel och denna
populations sammanséttning dr anméarkningsvért fa. De relativt
osékra siffror som har redovisats grundas pa berdkningar ut-
géngna fran incidensen av kongenital hjartsjukdom hos barn,
antaganden om Gverlevnad under uppvéxten och skattning av
hur ménga som diagnostiseras forst i vuxen alder. Trots osék-
ra siffror star det emellertid klart att snart kommer antalet vux-
na med medfott hjértfel att Gverstiga antalet barn med denna
sjukdom. Extrapolerat fran amerikanska berdkningar bor det
finnas runt 20 000 vuxna med medfott hjartfel av alla svarig-
hetsgraderi Sverige [1]. Av dessa &r omkring 4 000 omhénder-
tagna vid specialmottagningar, »GUCH-mottagningar«. Ok-
ningstakten dr 400—500 per ar. Det anses att 25—50 procent av
GUCH-populationen har behov av sddan specialiserad vard,
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ammanfattat

Som en foljd av de imponerande behandlingsresul-
taten inom barnkardiologi och barnhjartkirurgi blir
de vuxna med medfott hjartfel fler och fler.

Aven om flertalet av dem mar val sa behdver inte det
fortsatta forloppet vara bekymmersfritt. De behdver
darfor fortsatt sakkunnigt omhandertagande.

For att tilhandahalla och for att samla in kunskap och
erfarenhet om dessa »nya« patienter krévs att varden
centraliseras.

Medfodda hjartfel

Se tidigare artiklar i Lakartidningen 28-29/2005.

och de angivna svenska siffrorna kan antyda att omhéanderta-
gandet dnnu inte har natt optimal niva [2].

Alla patienter som har varit aktuella vid ndgon av Sveriges
sju GUCH-mottagningar tillfrdgas om de vill inga i det svens-
ka GUCH-registret. Mer &n hélften av patienterna dr yngre dn
35 ér, och mer dn 9o procent har inga eller lindriga kardiella
begriansningar. Huvudparten av patienterna deltar i yrkeslivet
eller studerar. Mer komplex sjukdom &r forbunden med en
hogre frekvens arbetsoformaga. Medfodda mentala storning-
ar eller forvarvade hjdrnskador férekommer hos ca 10 pro-
cent. Det kan rora sig om Mb Down eller cerebrala kompli-
kationer relaterade till hjartkirurgi, tromboembolism eller ce-
rebral abscessbildning.

Risk for sena komplikationer

Flertalet GUCH-patienter mar saledes vil, men det fortsatta for-
loppet rymmer risker for komplikationer vilka i stor utstrack-
ning kan forekommas, behandlas eller lindras. Aven om barn-
kardiologiska och barnhjartkirurgiska principer ofta kan tillam-
pas pa vuxna med medfott hjértfel finns viktiga skillnader.

Arytmi. Arytmi dr ett vanligare problem hos vuxna én hos barn
med medfott hjartfel, och betydelsen understryks av att unge-
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Figur 1. 20-4rig man med komplice-

p ST A R A e e s S e e A M et  rat, Opererat medfoitt hjdrtfel.
i e L e e Férmaksfladder som degenererar till
= 5 N R e kammarflim-
mer.
o e Antiarytmikas negativa inotropa effekt férsvarar behandling,
Aldervidforsta da nedsatt k funktion inte i lig. T ett to.
pacemakerinkiggning, & a nedsatt kammarfunktion inte &r ovanlig. I ett vuxenmate
45— - rial med Senning/Mustard-korrigerad transposition hade 48
procent erfarit supraventrikuldr takykardi, huvudsakligen
404 formaksfladder [3]. Senning/Mustard-patienter 16per en arlig
35 risk om ca 1 procent for pl6tslig dod, men om formaksfladder
finns i anamnesen &r risken flera gdnger storre. Sinusknute-
30+ dysfunktion ar vanlig och komplicerar i hog grad behandling-
95 en av takyarytmi. Hos néstan en tredjedel av de vuxna patien-
terna har pacemaker behévt implanteras (Figur 2). Dessa till-
20 | kortakommanden vid Senning/Mustard-korrektion har bidra-
154 git till att operationsmetoden vid transposition har forandrats.
Olika former av enkammarhjirtan kan pallieras med Fon-
10— tans metod, som medfor att lungcirkulationen sker utan hjalp
5 — av pumpande kammare. Ocksa hir ar formaksfladder en van-
<1 1-2 >2 Rider vid Senning/ lig arytmi, och ofta dr de hemodynamiska f6ljderna allvarliga.
Mustardkorrektion Genom en modifikation av den ursprungliga operationsmeto-
Totalt den —total cavopulmonary connection, TCPC, (bdgge kavorna
X(:]tgllt ri’;tgl 53 2 818 ansluts direkt till lungartiren) — forefaller incidensen av arytmi
pacemaker 10 16 13 39 ha reducerats dtminstone i ett medellangt perspektiv [4].
Medel 17,2 211 211 221
mi‘*nd'a" 116118 ]2%? 32:2 zg,g Fdrnyad hjértkirurgi. Fornyad hjartkirurgi ar inte ovanlig pa
Max 24,0 31,1 44,1 44,'1 grund av mindre tillfredsstdllande priméra operationsresultat

Figur 2. Prevalens av pacemakerbehandling samt alder vid pa-
cemakerimplantation hos vuxna svenska patienter med trans-
position korrigerade enligt Senning/Mustard och relaterat till al-
dern da hjértfelet korrigerades; fran svenska GUCH-registrets
arsrapport 2003. Medel, median, min och max avser alder vid
forsta pacemakerimplantation.

far en tredjedel av alla dodsfall betingas av plotslig dod
(Svenska GUCH-registret 2003). Avvikande cirkulatoriska
forhallanden kan medfora att skenbart beskedliga arytmier
far allvarliga och till och med letala konsekvenser (Figur 1).
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eller pa grund av degeneration i implanterat material. Likt ut-
vecklingen inom barnkardiologin utnyttjas alltmer kateterbu-
ren behandling som ett alternativ till kirurgi.

Hjértsvikt. Hjartsvikt vid komplicerade hjértfel kan ta sig
mindre vanliga symtomatiska uttryck, och diagnosen kan
vara svér. Behandlingen f6ljer i stort de principer som géller
vid forvdrvad hjértsjukdom, men man skall alltid dverviaga
och undersoka majligheten av en kirurgiskt atgérdbar lesion.

Endokardit. Risken for endokardit 4r 10-100 ganger storre dn
hos normalbefolkningen trots GUCH-populationens mycket
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gynnsammare aldersprofil [5]. Information om antibioti-
kaprofylax, god tandhygien, vigledning for att undvika risk-
beteende, t ex piercing, och information till patienten att inte
acceptera slentrianméssig antibiotikaterapi vid oklar feber &r
viktig att formedla.

Forvérvad hjért—kérlsjukdom. Med 6kande alder okar risken
for att GUCH-patienten skall drabbas av forvérvad hjart—
kérlsjukdom, t ex hypertoni och kranskérlssjukdom. Hand-
laggningen kan da forsvaras av det medfodda hjartfelet.

Psykosociala aspekter. Flertalet GUCH-patienter dr unga
och befinner sig i ett livsskede da viktiga val gors. Hjartsjuk-
domen kan av saval faktiska som formella skil begransa moj-
ligheterna att vilja yrke och studieinriktning. P4 samma sétt
kan mojligheterna till fritidsaktiviteter paverkas. Storande
och vanprydande brostkorgsarr efter hjartkirurgi ér ett stort
problem for vissa patienter. Forsdkringsproblem och ett
mycket stort intygsbehov dr omvittnat.

Graviditet och aterupprepningsrisk. 1 samband med familje-
bildning uppstér fragor om arftlighet och i vad man hjartsjuk-
domen hindrar eller kompliceras av en graviditet.

Behov av centralisering

Centraliserad GUCH-mottagning ar en specialmottagning
for vuxna med medfott hjértfel, vilken kénnetecknas av spe-
cialkunskap i diagnostik och behandling av hjartfelet och
dess komplikationer. Men GUCH-mottagning dr mer &n sa;
extrakardiella, psykologiska och sociala foérhallanden Sver
vilka hjartfelet kastar en skugga skall ocksé hanteras. Attity-
der och forhallningssitt maste vara anpassade till den vuxne,
och darfor har svenska GUCH-mottagningar kommit att bli
en del av vuxenkardiologin. Oppen vard dominerar, men
GUCH-mottagningens resurser ar lika visentliga nir sluten
vérd blir aktuell. Specialkunskapen och den fortlopande in-
samlingen av ny erfarenhet gor GUCH- mottagningen till en
kunskapsresurs for ldgre vardnivéer och utgér en naturlig
grund for forskning.

Bland de vuxna med medfott hjartfel finns patientkate-
gorier som inte tidigare har existerat. For att snabbt kunna
bygga upp kunskap om ovanliga typer av hjartfel maste om-
hiandertagandet centraliseras. Centraliseringen fyller alltsa
det dubbla syftet att bade tillhandahalla och samla spetskun-
skap. Det finns enkla hjartfel som kan handlédggas inom den
allménna kardiologin, men for de Gvriga krdvs en koncent-
ration av varden. Det betyder inte att l1dgre vardnivaer skall
hallas utanfor. Tvértom, for att battre mota de akuta kompli-
kationer och mindre hogspecialiserade problem som kan
dyka upp maste dven hemortssjukhuset pa en lagre vardni-
va engageras. Genom ett gott samarbete och utbyte med
GUCH-mottagningen finns forutsittningar for ett sadant
delat vardansvar.

En GUCH-mottagning bor ha en strukturerad organisation
och ett multidisciplinért arbetssitt. En ideal GUCH-mottag-
ning har stor klinisk skicklighet i &mnet fordelad pé flera laka-
re, tillgdng till invasiv diagnostik och terapi, ekokardiografi
och MR av hogsta klass, elektrofysiologisk expertis, breda
kontaktytor gentemot barnkardiologi och barnhjartkirurgi,
specialsjukskoterskor med kunskap om GUCH, tillgang till ku-
rators- och sjukgymnastresurser, kanaler till transplanta-
tionsverksambhet, strukturerat samarbete med obstetriker och
anestesiologer samt ndrhet till hematologisk och nefrologisk
expertis. Ett brett och internationellt kontaktnit &r vardefullt att
kunna konsultera i bekymmersamma fall och for att f nya im-
pulser.

Unga ménniskor, och det giller &ven GUCH-patienter, re-
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ser och vistas utomlands pé ett sétt som inte forekom forr. Ett
internationellt kontaktndt kan underldtta att finna lampliga
vardgivare pa den nya tillfalliga vistelseadressen.

En fullskalig GUCH-mottragning bor enligt en internatio-
nell uppfattning ha ett befolkningsunderlag pa 3—10 miljoner
innevanare [6]. For ett regionalt centrum skulle motsvarande
siffra vara mindre dn 2 miljoner. Man méste dock vara medve-
ten om att lokala kompetenser, geografiska forhallanden samt
befintliga sjukvérdsstrukturer och traditioner i olika lander pé
ett betydande sitt paverkar hur GUCH-varden organiseras.

Startade i Sverige under 1990-talet

GUCH i Sverige startade i Lund i bérjan av 1990-talet. Ett stort
stod och en starkt bidragande orsak var professorn i barn-
kardiologi Nils Rune Lundstrém, som klarsynt forstod utveck-
lingen. Under resten av 1990-talet f6ljde GUCH-mottagningar
vid landets Gvriga universitetssjukhus; Karolinska sjukhuset,
Ostra sjukhuset i Goteborg, Linkoping, Umed, Uppsala och
Orebro. Patientvolymer och kompetensprofil varierar. Gote-
borg, Lund och Stockholm har de storsta patientvolymerna och
utfor kateterburna behandlingar. Specialiserad kongenital hjért-
kirurgi (barnhjartkirurgi) finns endast i Lund och Géteborg.

I Sverige finns 15—20 kardiologer med storre eller mindre
grad av GUCH-kunskap, enligt en genomgéang for négra ar
sedan. Att definiera och kréva en formell GUCH-kompetens
ar efterstravansvirt men inte realistiskt i dagslaget.

GUCH-sjukskoéterska/-or finns vid varje GUCH-mottag-
ning och spelar en viktig roll i det dagliga arbetet genom att
kanalisera patienter med problem till rétt instans, ge rad, vara
ett psykologiskt stod samt genomfora kontroller och vissa ty-
per av behandlingar, t ex aderlatning.

Det finns idag tecken, i form av 6kande véntetider och allt
langre intervall mellan nddvéndiga kontroller, pa att GUCH-
verksamheten i Sverige dr underbemannad och har otillrackli-
ga resurser beaktat dess uppdrag. Gott samarbete mellan olika
GUCH-mottagningar och en relativthog grad av samsyn pd hur
varden skall organiseras har bidragit till den gynnsamma ut-
vecklingen av svensk GUCH-vard. Kardiologin pa lagre vard-
nivaer kommer allt oftare i kontakt med GUCH-patienter, och
det har lett till en 6kad forstaelse for centraliserat omhénderta-
gande. Genom konsultmottagningar har delaktigheten, samar-
betet och kunskapsnivan pa lagre vardnivaer starkts.

Som ovan ndmnts finns ett svenskt GUCH-register sedan
slutet av 1990-talet. Inom ramen for Svenska hjart—karlre-
gistren pagar sedan hosten 2004 ett arbete med att webb-ba-
sera inmatning och analys. Registret har en mycket viktig be-
skrivande roll (t ex om patientgrupper som tidigare inte har
funnits), tjanar som ett kvalitetsverktyg for GUCH-vérd och
kan stimulera forskning.

Framtida utveckling kommer att stilla storre krav

Den framtida utvecklingen inom GUCH kan delas upp i en
organisatorisk del och en medicinsk-teknisk. GUCH-popula-
tionens tillvaxt kommer att fortsétta. Det ar patienterna med
komplicerade hjartfel som relativt sett 6kar mest, och det ar
de som ar de mest komplikationsbenédgna. GUCH-patienter-
na blir ocksa dldre allteftersom tiden gar, och med 6kande al-
der 6kar komplikationsfrekvensen. Vi ser saledes framfor oss
ett storre antal patienter med fler komplikationer. Detta, pa-
rat med de alldeles sikert 6kade behandlingsmdjligheter den
medicinsk-tekniska utvecklingen ger, medfor att GUCH
kommer att ta betydligt storre sjukvardsresurser i ansprak dn
vad som é&r fallet idag. Resursallokering i sadan riktning ar an-
geldgen redan nu, da »startstrackan« for att fa GUCH-speci-
alister ar mycket lang. Men det finns ocksa patientkategorier
som kommer att minska i storlek och kanske férsvinna pa
lang sikt. Vid transposition har Senning/Mustard-korrektion
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sedan 14 ar tillbaka fétt ge vika for s k anatomisk korrektion.
Senning/Mustard-patienterna kommer déarfor att sa smaning-
om bli férre och farre. Eisenmengers syndrom — hypertensiv
lungkarlssjukdom till f61jd av ett shuntvitium — &r ocksa en
patienttyp som kommer att minska i antal eftersom i stort sett
varje kammarseptumdefekt och 6ppetstaende ductus arterio-
sus av betydelse numera sluts i barndomen och eftersom pal-
lierande kirurgiskt anlagda aortopulmonella shuntar numera
ar battre dimensionerade an forr. Kvar finns formaksseptum-
defekt komplicerad med hypertensiv lungkarlssjukdom.
Kanske kan nya, specifika vasodilatatorer med antiprolifera-
tiva egenskaper da komma att bli en hjalp.

Sverige har goda forutséttningar, inte minst organisatoris-
ka, for att upprétthalla och vidareutveckla en god GUCH-
vard. Med hjédlp av GUCH-registret kan en stor méngd varde-
full information fas fram, och GUCH-verksamheten i Sveri-
ge kan bidra till &mnets utveckling ocksa pé en internationell
scen. En annan viktig aspekt ar att involvera »hemortssjuk-
hus« i GUCH-varden och att basutbilda allmankardiologer i
amnet. Mo6jligheten av en nationell »yGUCH-jour« har dryf-
tats men inte befunnits realistisk i dagsldget. Beroende pa
akutsjukhus och lagre vardnivaers behov samt pa moéjlighe-
terna till finansiering kan kanske en sddan funktion komma
att etableras i framtiden.

Patienterna ar unga och vil bevandrade i IT-samhillet. De
kommunicerar och 6verfor t ex fotografier av avvikelser
(6dem, cyanos, drr etc) via e-post och 6nskar sin ldkares syn-
punkter. De hdmtar information pé nétet och fran digitala me-
dier. Det ger mojligheter som maste tillvaratas.

Elektrofysiologisk kateterablation vid arytmi har i begran-
sad omfattning provats vid olika medfodda hjartfel. Resulta-
ten har varit klart simre &n vid tex WPW-syndrom
(Wolff-Parkinson—White), vilket avspeglar komplexiteten
hos arytmin och anatomin hos GUCH-patienten. Med hjélp
av nya teknologier och genom hard centralisering av sddan
arytmibehandling kan forhoppningsvis battre resultat nas.
Implanterbara defibrillatorer och sofistikerade takykardibry-
tande pacemaker kommer ocksa att fa 6kad anvindning.

Kateterburna tekniker kommer att anvéndas alltmer vid en-
kla hjértfel. Reoperationer pa patienter med komplicerad hjért-
missbildning kommer att 6ka. Det finns flera GUCH-patienter
som fore 30 ar fyllda har bade fem och sex hjartoperationer
bakom sig. Man kan fraga sig hur manga ytterligare operationer
de kommer att behdva i sitt fortsatta liv. Att fortsatt sakkunnigt
omhindertagande dr nddvéndigt dr emellertid helt sikert.

%
Potentiella bindningar eller javsférhallanden: Inga uppgivna.
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