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Bakgrund

Enkammarhjarta ar ett samlingsnamn for flera olika hjartfel dar forutsattningarna for
korrektion till en fungerande tva-kammarcirkulation saknas. Kirurgi i flera steg kravs, for att
uppna en mer stabil enkammarcirkulation, en s.k. Fontan cirkulation eller Total
Cavopulmonell Connection TCPC, dér hjartats kammare fungerar som systemkammare
medan det vendsa aterflodet ar kopplat direkt till lungcirkulationen, utan en subpulmonell
kammare. Specifika cirkulatoriska forutsattningar och komplikationer ar férknippade med
varje steg pa vagen?. Den slutliga Fontan-cirkulationen, som fatt sitt namn efter pionjéren Dr
Francis Fontan®, karaktiriseras av dkat systemvendst tryck, passivt och icke pulsatilt
lungblodflode samt begrénsad cardiac output. Det passiva lungblodflodet begransar
systemblodflodet och &r beroende av muskelpumpen (perifera skelettmuskulaturen och
andningsmuskulaturen), variationerna i det intrathorakala trycket och lungkarltradets
storlek!*. Enkammarcirkulationen medfor, i kombination med de intrakardiella
missbildningarna, risker for komplikationer som hjartsvikt, klafflackage, arytmier, leverstas
och -fibros, njurfunktionspaverkan, benskorhet, proteinforlorande enteropati (PLE) och
plastisk bronkit®, men ocksa en 6kad férekomst av neuropsykiatriska problem®. Morbiditeten
och mortaliteten &r storst under det forsta levnadsaret, men efter att den slutliga Fontan-
cirkulationen etablerats &r langtidséverlevnaden &ar god, med en 30-ars-6verlevnad pa Gver
80%°78. Strukturerad uppféljning ar av storsta vikt for att minimera risken for komplikationer
bade pa kort och lang sikt.

Malsattningen med detta dokument &r att bidra till en nationellt jamlik uppfoljning av barn
och ungdomar med enkammarhjérta. Uppféljningsrutinernas detaljer kan variera lokalt.

Barn och ungdomar med enkammarhjarta, skall erbjudas uppféljning enligt hogriskgruppen i
det Nationella uppfdljningsprogrammet, ”Hjartat och Hjarnan”.

Det &r viktigt att patienterna registreras i Swedcon for att varden skall kunna utvarderas och
foljas upp.
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Steg 1, Neonatal kirurgi

Onskat resultat efter kirurgi:
e Fritt systemkammarutflode (Norwood- alt. DKS-kirurgi)
e Balanserat lungblodflode (Sano- eller BT-shunt alt. Pulmonalartdrbandning (PAB))
e Fritt lungvens- och systemvensaterflode (fri formakskommunikation)

OBS! Skor, dynamisk hemodynamisk situation!

Uppfoljning efter steg 1:

Mal
1. Balansera lung- och systemblodflodet: Optimal saturation ca 75-85% (féréandring
motiverar klinisk bedémning; shuntdysfunktion? pulmonell évercirkulation?)
2. God somatisk tillvaxt>® och normal psykomotorisk utveckling®!!

Metod

1. Overvag hemmonitorering med saturationsmatare for daglig saturationskontroll

2. En gang/vecka: Sjukskoterskebesdk (eller avstamning pa annat satt, om situationen ar
helt stabil). Tillvaxtkontroll, saturation, andningsfrekvens, allmantillstand.
Uppfdljning av barnets psykomotoriska utveckling. Psykosocialt foréldrastod.
En gang/manad (eller oftare vb): Lakarbesok. EKG, eko, BT, saturation, vikt osv
Dietistkontakt vid behov foér optimering av nutritionen
RS-profylax
Antikoagulation enligt lokal rutin. Beakta 6kad trombosrisk vid infektioner.
Nationella uppfdljningsprogrammet, ”Hjartat och Hjérnan”
BVC-kontakt for ordinarie uppféljning och vaccinationer, inkl. rotavaccin. Samordna
med operationsplanering s att vaccin inte ges 2—4 veckor fore eller efter en
hjartoperation??, for att undvika feltolkning mellan vaccinationsfeber och faktisk
infektion.
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OBS! Informera foraldrarna om vikten av tidig kontakt med Barnhjartmottagningen vid
infektionssymtom eller annan allmanpaverkan

Kardiella komplikationer som alltid bér beaktas®*3
e Obstruktioner i lungblodflodet
e Obstruktioner i systemkammarutflodet: under systemartarer (ex vid restriktiv
subarteriell VSD) och i aortabagen
e Restriktiv formaksforbindelse
e Signifikant AV-lackage
e Nedsatt kammarfunktion
e Arytmi




Utredning infér Glenn-operation:

Utred vid 3-5 manaders alder infor operation vid ca 6 manaders alder (beroende pa kliniskt
forlopp).

e Eko, EKG, BT, Holter

e CT, hjartkateterisering, MR beroende pa hemodynamisk situation och lokala rutiner



Steg 2, Glenn-operation (bidirectional cavopulmonary anastomosis)

Onskat resultat efter kirurgi (SVC kopplad till lungartarer)
e Volymavlastning (partiell) av systemkammaren
e Passiv lungcirkulation (kraver adekvat CVP, normal andningsfysiologi, 1ag PVR)

Uppfdljning av Glenn-cirkulation, efter postoperativ stabilisering:
Mal
1. Saturation ca 80—-85%. OBS! Daglig saturationsmétning ar inte langre motiverad.
2. Forebygg och behandla obstruktiva lungbesvér.

2. God somatisk tillvaxt>1°
3. Normal psykomotorisk utveckling®

Metod

1. Sjukskoterskekontroll vb for uppféljning av tillvéxt, saturation, allmantillstand,
psykomotorisk utveckling samt for psykosocialt foraldrastod

2. En gang/manad: Langd- och viktkontroll pa BVC eller pa barnhjartmottagningen

3. Var 3e manad (oftare vb): lakarbesok for eko, EKG, saturation, ev. BT

4. Dietist och logoped vb

5. RS-profylax tom 12(24) man alder

6. Influensavaccination efter 6 man alder

7. Antikoagulation enligt lokal rutin. Beakta 6kad trombosrisk vid infektioner.

8. Tandlakarkontakt fran ca 1 ars alder

9. Nationella uppféljningsprogrammet, ”Hjéartat och Hjérnan”

10. BVC-kontakt for ordinarie vaccinationer och uppféljning, som for friska barn

Kardiella komplikationer som alltid bér beaktas®*3

e Obstruktioner i lungblodflédet: Normalt fl6de i Glennanastomosen ar bifasiskt,
andningsvariabelt och laminart. Observera turbulens, séarskilt i anslutning till
lungartar-grenarna

e Obstruktioner i systemkammarutflodet: under systemartérer (ex vid restriktiv
subarteriell VSD) och i aortabagen

e Restriktiv formaksforbindelse

e Signifikant AV-lackage

e Nedsatt kammarfunktion

e Arytmier

Utredning infor TCPC (Total CavoPulmonary Connection):

Utred vid 1,5-2 ars alder, beroende pa klinisk situation. Operation vid 2-3 ars alder.
Eko, EKG, saturation

Blodstatus

Holter (inom 6 man fore TCPC, sa att ev. arytmi skall kunna atgardas fore/vid TCPC).
CT, hjartkateterisering, MR, beroende pa hemodynamisk situation och lokala rutiner.



Steg 3, TCPC, (Total Cavo Pulmonary Connection)

Onskat resultat efter kirurgi (extrakardiell tunnel fran 1VC till lungartarer)
e Volymavlastning av systemkammaren
o Effektiv passiv lungcirkulation

Uppféljning av TCPC-cirkulation efter postoperativ stabilisering®3
Mal
1. Saturation >90%
2. Optimera lung- och systemblodflddet:
a. Upptéck kardiella komplikationer enligt ovan (normala fléden i Glennanastomos
och TCPC-tunnel ar bifasiska, andningsvariabla och laminéra).
b. Forebygg och behandla obstruktiva lungbesvér.
3. Upptécka extrakardiella langtidskomplikationer (se nedan)
4. God tillvaxt, normal psykomotorisk utveckling, god livskvalitet
5. God kunskap om sin hjartsjukdom vid 6verforing till vuxensjukvarden

e Var 6-12e manad: lakarbesok for eko, EKG, saturation, blodtryck, langd, vikt

o Sjukskoterskebesok for tex kontroll av tillvaxt, allméantillstand och livssituation,
genomgang av Peds-QL mm

e Influensa-vaccination

e Pneumokockvaccination: re-vaccination vart 5e ar fran ca 6 ars alder

e Antikoagulation enligt lokal rutin.

e Nationella uppf6ljningsprogrammet, Hjértat och Hjdrnan”

e BVC/skolhalsovard: vaccinationer och uppfdljning, som for friska barn

e Uppmuntra fysisk aktivitet!

e Tonérsflickor: Overvig remiss till Kvinnoklinik eller motsvarande vid anemiserande
besvér relaterade till menstruationer eller vid behov av preventivmedel (undvik
oplanerad graviditet).

e Tondringar: Halsosamtal kring alkohol och tobak, uppmuntra hepatit A och B-
vaccination, beroende pa vaccinationsstatus.

e Forbered dverforing till vuxensjukvarden (strukturerat 6verféringsprogram
Stepstones) i god tid.

Vart annat ar (beakta behov av lokal och individuell anpassning)
e Blodprov: blodstatus (Hb, EVF, MCH, MCV, TPK, LPK), albumin, kreatinin, urea,
eGFR/cystatin C, ASAT, ALAT, GT, PK/INR, calcium, 25(OH)D-vitamin, jarnstatus,
(NT) pro-BNP
e Lipidstatus minst ett tillfalle under tonaren®®
e F-alfa-1 antitrypsin vid lagt alouminvérde (PLE?)



e Holter (sinusknutedysfunktion, AV-block, arytmi)
Arbetsprov/ergospirometri efter 1angd >130-135 cm (desaturation? kronotrop
dysfunktion? arytmi? belastning?).

10 ar efter TCPC och fore 6verforing till vuxensjukvarden
e MR hjarta och lever, osovd
e Ultraljud/elastografi lever for longitudinell jamforelse vart annat ar
e Folj alfa-feto-protein vid avvikande fynd pa elastografi eller MR lever

Extrakardiella langtidskomplikationer att beakta efter TCPC

e Tromboembolism

e PLE/plastisk bronkit

e Leverstas/fibros/cirrhos (FALD= Fontan Associated Liver disease)'*
e Njurfunktionspaverkan

e Endokrinologiska problem (tillvaxt, pubertet, fertilitet, osteoporos)

Kardiella komplikationer som alltid bor beaktas®!3
e Obstruktioner i lungblodflodet
e Obstruktioner i systemkammarutflodet: under systemartérer (ex vid restriktiv
subarteriell VSD) och i aortabagen
e Restriktiv formaksforbindelse
e Signifikant AV-lackage
e Nedsatt kammarfunktion
e Arytmier
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