Anna-Karin har levt med hjartfel hela livet

Tacksamhet for operationerna
men samtidigt en standig oro

Allt fler vuxna lever med medfod-
da hjartfel. For manga innebar
hjartfelet en standig oro for nya
kirurgiska ingrepp da tidigare in-
grepp sallan varit kurativa, utan
snarare palliativa.

- Jag mar fér bra, och lever
trots allt ett gott liv just nu for
att riskera det i en ny operation,
sager Anna-Karin Flygare, som
redan har flera operationer bak-
om sig.

Il T Sverige berdknas omkring 20 000
vuxna personer leva med medfédda
hjartfel av olika svarighetsgrad (se Kli-
nik och Vetenskap, sid 2304). Men den
»framgangssaga« som barnkardiologin
under 1900-talet kallas, inrymmer ocksa
ménniskor som idag lever med stindig
ridsla for infektione och for nya opera-
tioner och den dodsangest dessa kan bi-
dra till. Den inrymmer ocksé besvikelser
for att dessa ofta mycket omfattande kir-
urgiska ingrepp inte alltid leder till de
stora forbattringar som de drabbade hop-
pas pa.

Anna-Karin Flygare dr 41 ar och har
varit patient pa toraxkirurgen vid Aka-
demiska sjukhuset i Uppsala sedan 2-
arsaldern. Det har rort sig om omfattan-
de kirurgiska ingrepp, med bland annat
byten av sdvil aorta- och pulmonalis-
klaff. Hon &r uppvuxen ett par mil norr
om Uppsala, och bor idag éter i det lilla
samhélle ddr hon véxte upp. Redan in-
nan Anna-Karin foddes visste ldkarna att
det var négot fel pa hennes hjarta.

— Blasljuden frén hjartat var sa krafti-
ga att man forst trodde att min mamma
bar pé tvillingar, beréttar hon.

Anna-Karin foddes med Noonans
syndrom. Varje ar fods i Sverige 15-20
barn med Noonans syndrom, och ett av
kénnetecknen dr medfodda hjirtfel av
olika svérighetsgrad. De vanligaste ar
pulmonalisstenos och hypertrofisk kar-
diomyopati.

For Anna-Karin Flygare innebar en
svar fortrangning i pulmonalisklaffen att
hon som 2-aring, 1966, genomgick en
for den tiden relativt komplicerad hjért-
operation. Den utférdes av dévarande
nestorn inom svensk toraxkirurgi: Vi-
king Olov Bjork (se Klinik och Veten-
skap, sid 2309). Sedan f6ljde kateterbu-
ren ballongdilatation vid tva tillfallen,
1994 och 1996. Forbattringen efter den
forsta dilatationen holl i sig i ett halvar,
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men den andra dilatationen
innebar ingen forbattring
overhuvudtaget.

Det kravdes ett nytt op-
pet toraxkirurgiskt ingrepp,
vilket gjordes i hypotermi
ar 1998. Da fick Anna-Ka-
rin nya aorta- och pulmona-
lisklaffar, vid en operation
som tog fjorton timmar till
foljd av att det uppstod sto-
ra blodningar under ingrep-
pet. Direfter lag hon i en
vecka nersovd med respira-
tor.

Posttraumatisk stress

I dag mar Anna-Karin rela-
tivt bra. Hon véger »hela«
43 kilo, vilket i férhallande
till hennes lingd pa 160
centimeter naturligtvis ar
en ganska lag vikt. Men den
kan jamforas med vikten
strax efter den senaste ope-
rationen, som da var 34
kilo. Viktuppgangen har
gett henne storre mot-
stdndskraft mot infektio-
ner. De nya klaffarna fun-
gerar bra. Hjartat slar lite
for hastigt och orkar inte arbeta normalt.
Lungfunktionen ar endast 25 procent av
normalfunktionen, vilket gor henne
mycket trott. Framfor allt vintertid.

Ar 2002 slutade Anna-Karin #nda
helt att arbeta som receptarie, efter det
att en alltfor optimistisk tro pa den fysis-
ka formégan efter operationen 1998 lett
till ett bakslag. Onskan att fa iterga till
ett normalt heltidsarbete hade varit
stark.

— Forst blev jag mycket trétt, och
2001 drabbades jag av lunginflamma-
tion som det tog lang tid att bli bra fran.
Liakarna hade forvisso sagt att jag borde
atergé till mitt arbete, men menade sedan
att det formodligen hade gatt lite for fort.
Bakslaget tog hart rent psykiskt, och
slutligen blev jag sjukskriven av min
huslikare for posttraumatisk stress, be-
rittar Anna-Karin.

— Jag forsokte sedan aterga till arbe-
tet, men det kdndes mycket tungt. Jag
fick ga ner pa deltid, och i och med det
frantogs jag vissa ansvarsomraden som
jag tidigare haft. Det var frustrerande.
Allt detta tog mycket av min kraft, en
kraft som jag behovde for att halla mig

»Nér jag var tvungen att ga ner pa deltid frantogs jag
vissa ansvarsomraden som jag tidigare haft. Det var
frustrerande. Allt detta tog mycket av min kraft, en kraft
som jag behévde fér att halla mig frisk«, sdger Anna-
Karin Flygare.
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frisk. Jag fixade det inte ldngre och har
nu sjukbidrag. Att fi leva mer i min egen
takt kénns tryggare och jag kdnner att
kroppen mar bra av det.

Bortsett fran vissa »detaljer«, sd som
att toraxkirurgerna har en tendens att
glomma resten av kroppen — exempelvis
hennes begrinsade lungfunktion och
hennes skolios vilket bada bidrar till en
uttalad trotthet — s har Anna-Karin
mycket positivt att siga om hur sjukvér-
den fungerat for henne. Det géller savil
den hogspecialiserade varden pa Akade-
miska sjukhuset som hur huslidkare och
tandldkare agerar.

Tandldkaren och tandhygienen éar ett
kapitel for sig pa grund av den forhdjda
risken att bakterier fran munhalan soker
sig till hjartat och ger upphov till endo-
kardit. Den risken géller framfor allt
hjartklaffarna. Anna-Karin drabbades
sjdlv av endokardit, vilket férdrojde den
senaste hjartoperationen ett par ar fram
till 1998.

— Jag har nu fatt ganska déliga tander
trots noggrann tandhygien. Jag ar rela-
tivt muntorr och det kanske beror pa
hjartfelet, jag vet inte sikert. Det gor att
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jag ar radd for bakterier. Jag far ibland
paminna tandldkaren att inte utfora in-
grepp som kan leda till blédningar, om
han inte sdtter in antibiotika, sédger
Anna-Karin.

Stora arr en psykisk belastning

De tvé stora drr som operationerna lam-
nat efter sig har psykologiskt varit svart
att hantera, menar Anna-Karin. Det ena
loper fran ena armhalan till den andra,
det andra frén halsen och ner till magen.
Thoraxkirurger inser ofta inte att just ar-
ren kan innebira ett stort problem, utan
menar att »jag ska bdra mina arr med
stolthet Gver vad jag har gatt igenom,
sdger Anna-Karin.

— Nér jag var yngre tinkte jag inte pa
det s& mycket, det gér man inte som li-
ten. Men efter den senaste operationen,
som gav arret fran armhéla till armhala,
har det kénts betydligt jobbigare. Det &r
inte bara en estetisk fraga, drren kénns
aven mycket obehagliga att ta pa. Lika-
re missar ofta att just detta kan innebédra
en stor psykologisk belastning, sidger
Anna-Karin.

— Det senaste drret gav ocksa en obe-
haglig kinsla av att brostkorgen drogs
ihop. Jag genomgick senare en plastik-
operation da hud togs fran laret och flyt-
tades till brostet, till den plats déar de
bada drren gar ihop. Resultatet blev inte
bra och idag gar jag exempelvis aldrig
med urringade tréjor. Jag tror att dagens
utseendefixering gor att sddana aspekter
maéste tas pa storre allvar. Kanske ar det
extra jobbigt for oss tjejer.

Aven det faktum att hon inte kan
skaffa egna barn har inneburit en psyko-
logisk belastning. Det fanns en tid da
hon och hennes man Jonas funderade
over det, en tid da allt fler vanner skaffa-
de barn, och Anna-Karin tog upp fragan
med sin ldkare efter den senaste opera-
tionen.

— Det var ingen ldkare som pétalade
det fore operationen, men efterat fick vi
veta att en graviditet skulle innebéra allt
for stora pafrestningar pa hjartat och ris-
ker for att de nya hjartklaffarna skulle
degenereras, siger Anna-Karin.

Expert pa sitt eget hjartfel
Distriktslidkare kan bli »lite extra raidda«
nir Anna-Karin kommer pa besék med
en virusinfektion, och samtidigt berattar
att hon har en hjartsjukdom i botten.
Men da kan hon sjdlv agera som »ex-
pert«.

— Jag har lart mig att kdnna igen mina
symtom otroligt bra. Jag har lart mig
skilja exempelvis forkylningshosta fran
slemhosta till foljd av fér mycket vétska
i lungorna, och jag vet nir det ar dags att
soka vard. Man blir mycket av en expert
pasitt eget hjértfel, och dérfor ar det ock-
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sa viktigt att hjartspecialisterna forklarar
allt for sin patient som har med sjukdo-
men att gora, sdger Anna-Karin.

Hennes speciella hélsotillstand gor
att hon dnda skulle 6nska att det infordes
nagon form av »smartcard«, som elek-
troniskt kunde lagra den hég med jour-
nalanteckningar som hennes sjukdom
gett upphov till, en informationslagring
som det snabbt gick att soka i och med
kommentarer fran specialistldkare.

— Ofta traffar jag olika huslékare, vil-
ket innebadr att jag vid dessa nya méten
maste beritta en hel del om min sjuk-
dom. Det kan ldtt bli ganska knapphén-
digt, sdger Anna-Karin.

— For mig har det betytt mycket att fa
ha en specialistldkare p& mitt hemsjuk-
hus. En ldkare som kinner mig och som
vet ndr man ska ta min oro for att nagot
ar fel pa allvar. Jag har pa sa vis haft en
stor fordel av att bo sa ndra Uppsala som
jag gor.

Men det finns ocksd vissa nackdelar
med att tillhora ett hogspecialiserat uni-
versitetssjukhus som Akademiska.

— Det kommer hela tiden nya specia-

lister till kliniken, ldkare som naturligt-
vis vill visa sina duktiga sidor. Det kan
innebéra forslag till forberedande under-
s6kningar for nya operationer, vilket
ocksa hinde mig vid paskhelgen denna
var dé jag var pa kontroll.

— Men sjilv vill jag inte, eller vagar
kanske inte, genomga nagon ny opera-
tion. Jag haller problemen i schack med
mediciner. Det skulle vara svarare att na
ett bra operationsresultat idag eftersom
jag redan har mycket drrbildning i hjar-
tat.

Men skulle hon bli riktigt dalig, i stort
sett sdngliggande, kommer hon — om
inte forr — att acceptera en ny operation.

— Inf6r den senaste operationen drog
jag mig i det ldngsta; jag tdnkte mycket
pa doden och jag kidnde mig fangad.
Operationen var ett nalsdga som jag
maste ta mig igenom. Den ldkare som
opererade mig da, professor Axel Hen-
ze, gav mig en 10-arsgaranti. S& lange
lovade han &tminstone att de nya klaffar-
na skulle fungera, sdger Anna-Karin.

Peter Orn

15 procent helt botade
efter forsta ingreppet

Det ar svart att lova bot efter ett
kirurgiskt ingrepp vid ett medfott
hjartfel. Det finns allt for manga
variationer pa hjartfel for att ge
den garantin.

— Det ar kanske omkring 15
procent av patienterna som blir
helt botade vid férsta ingreppet.
Men det innebér ju inte att alla
de andra maste genomga forny-
ad operation senare i livet.

Il Det séger Ulf Thilén, 6verldkare vid
hjart-lungdivisionen pa Universitets-
sjukhuset i Lund. Han var tidigare ordfo-
rande i Europeiska kardiologforening-
ens arbetsgrupp for GUCH (grown-up
congenital heart disease).

— En grupp av patienter dér vi ganska
sdkert kan sdga att det kommer att krivas
fornyad operation dr dd man anvénder
biologiska klaffar. Det géller framfor
allt klaffbyte vid lungpulsddern. Grovt
uppskattat ska dessa fungera bra i minst
tio ar, sdger Ulf Thilén.

—Men éven i friga om det finns en
stor variation; jag har haft patienter som
annu, fortfarande efter 25 ar, inte behovt
byta den biologiska klaffen. Orsaken till
den individuella variationen &r oklar.

Da det handlar om kérlutvidgning ar
det idag vanligt att en stent anvénds for
att utvidgningen ska bibehéllas, och dér-

igenom minska behovet av férnyade in-
grepp.

— Men det dr en ganska ny teknik som
vi dnnu inte har s& mycket erfarenhet av,
sdger Ulf Thilén.

Den drrbildning i hjartat som tidigare
ingrepp lett till kan vara en besvirande
faktor for kirurgerna, d& nya ingrepp ar
nddvéindiga. Men statistiken talar inte
for att dessa arr skulle vara nagon stor
riskfaktor.

De stora érr pa brostkorgen som ope-
rationerna ldmnar efter sig kan vara psy-
kiskt betungande, det vittnar inte minst
patienten Anna-Karin Flygare om (se se-
parat artikel). Det finns andra mojlighe-
ter att 6ppna brostkorgen, dn pa det sitt
som normalt gors vid toraxoperationer.
Men den nuvarande metoden ldr dnda
inte 6verges inom den nirmaste framti-
den.

— I vissa ldnder anvénds en teknik dér
man dppnar langs revbensbagen och rul-
lar upp huden. Pa det sittet blir det ett
mer diskret arr.

— Men manga har invindningar mot
den metoden, eftersom atkomligheten
blir simre. Det innebér en dkad risk om
det exempelvis uppstar blodningar, och
svenska toraxkirurger tycker inte att det
ar vért den risken, séger Ulf Thilén.

Peter Orn

2285



