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Introduktion

Idag ar overlevnaden god hos den stora majoriteten av barn och ungdomar med
hjartsjukdomar i Sverige(2). Barn och ungdomar med hjartsjukdomar har en 6kad risk for
neurologiska, psykomotoriska, kognitiva och psykosociala problem som paverkar deras
livskvalitet pa bade kort och lang sikt(1, 3). Risken for den enskilda individen paverkas av en
mangd olika faktorer, inklusive hjartsjukdomens svarighetsgrad (4).

Barnhjartsjukvarden har ansvar for att forebygga, identifiera och atgarda komplikationer till
hjartsjukdomar hos barn och ungdomar. Komplikationerna kan omfatta saval medicinska,
som psykomotoriska, kognitiva och psykosociala konsekvenser av en hjartsjukdom. Genom
specialiserad tvarprofessionell uppféljning kan svarigheter uppmarksammas pa ett tidigt
stadium, vilket mojliggor initiering av stod och atgarder for att framja barnets utveckling och
lindra en eventuell funktionsnedsattning. Specialiserad tvarprofessionell uppfoljning bor
erbjudas barn och ungdomar utifran individuell riskbedomning, kopplad till hjartsjukdomens
svarighetsgrad, dess behandlingar och komplikationer. Den uppféljning som rekommenderas
omfattar regelbunden, strukturerad utredning och kontinuerligt stod under hela uppvaxten
for att framja barnets utveckling; fran spadbarnstiden genom smabarnsaren och skolaren
upp till vuxen alder. Barnhjartsjukvarden ar ansvarig for att initiera vidare handlaggning nar
behov av stod eller atgarder identifieras. Det kan t.ex. omfatta att formedla kontakter med
andra subspecialiteter inom barnmedicin, barn- och ungdomspsykiatri, barn- och
ungdomshabilitering och primarvard, samt att sdkerstalla att eventuella atgardsprogram
formedlas till familjen, forskola och skola. Den lokala organisationen kan variera mellan
sjukhus och regioner.

SWEDCON

Barnhjartsjukvarden i Sverige registrerar data till SWEDCON, nationellt kvalitetsregister for
medfddda hjartsjukdomar. SWEDCON blir en naturlig lank till uppféljningsprogrammet bland
annat genom registrering av mottagningsbesok, livskvalitetsmatningar (PedsQL) och
fysioterapibeddmningar. Data som registreras i SWEDCON anvands framst for
kvalitetsutvardering av svensk barnhjartsjukvard, men ocksa for forskning och
produktionsstatistik. Socialstyrelsen tar ocksa ut data ur SWEDCON for statistik.

Bakgrund

| Sverige fods ungefar 1000 barn varje ar med medfott hjartfel, varav cirka halften behover
nagon typ av atgard, antingen kirurgisk eller med kateterteknik. Ett flertal av atgarderna ar
livraddande medan andra férebygger ohélsa och fortidig dod i vuxen alder. Resultaten vid
behandling av medfédda hjartfel har forbattrats avsevart vilket mojliggor ett normalt liv for
majoriteten av de drabbade (5). Bland dem som har mycket komplicerade hjartfel, och
sarskilt i de fall dar hjarnans cirkulation varit annorlunda under fostertiden och/eller om
upprepad kirurgisk behandling i hjart-lungmaskin behovts under forsta levnadsaret, har man
visat risk for paverkan pa den kognitiva, sociala, emotionella och motoriska utvecklingen (1,
6-8). Inte sallan pavisas dessa problem i kombination med nedsatt ork och kondition. Stod
och atgarder kan 6ka mojligheterna for de drabbade att klara skolgang, delta i
fritidsaktiviteter och utvecklas till sjalvstandiga individer (9). | Nationella



uppféljningsprogrammet presenteras ett strukturerat program for att identifiera behov av
multiprofessionella stodinsatser. Utvarderingen utfors i team bestaende av barnhjartlakare,
sjukskoterska, kurator, dietist, fysioterapeut, arbetsterapeut, logoped och psykolog i
samverkan med foraldrar och forskola/skola. Genetiska avvikelser ar vanligt forekommande
hos barn med medfédda hjartfel(10). Fér barn med syndrom sker den samordnade
uppfoljningen ofta inom barn och ungdomshabiliteringens organisation. Barn och ungdomar
i nedan namnda riskgrupper, samt deras familjer, bor erbjudas och motiveras till deltagande
i den utvardering som rekommenderas i Nationella uppfoljningsprogrammet.

Barn med medfodda hjartfel har 6kad risk for:

Uppfodningssvarigheter med tillvaxtavvikelser
Anknytningssvarigheter

Forsenad kognitiv- och motorisk utveckling
Inlarningssvarigheter, las- och skrivsvarigheter
Uppmarksamhets- och koncentrationssvarigheter
Neuropsykiatriska diagnoser

Forsamrad psykisk halsa med oro, angest och depression.

Vetenskapligt underlag

For fordjupning i den vetenskapliga bakgrunden till detta dokument rekommenderas
referenslistan i “Neurodevelopmental outcomes in children with congenital heart disease:
evaluation and management. A Scientific statement, AHA 2012” (1). | Nationella
uppféljningsprogrammets referenslista aterfinns exempel pa svensk forskning inom omradet
som stodjer behovet av strukturerad uppfoljning (8, 11). Rekommendationer och riktlinjer i
Nationella uppfoljningsprogrammet bygger pa det vetenskapliga underlaget i AHA 2012 men
ar anpassade till svenska forhallanden.

Nagra kommentarer om sprak- och ordbruk

e | Nationella uppféljningsprogrammet anvands termerna kognitiv och motorisk samt
psyko-motorisk utvecklingsforsening respektive avvikelse likvardigt och motsvarar
"developmental delay” i anglosaxisk litteratur. Innebdrden ar att barnets mentala,
kognitiva- och/eller fysiska utveckling bedéms vara senare an férvantad.

e De anglosaxiska termerna “developmental disorder” and “developmental disability”
(DD) innebar tillstand med betydande funktionsnedsattning som kan vara
intellektuell, kognitiv eller motorisk, alternativt en kombination darav. | detta
dokument motsvaras de termerna av "funktionsnedsattning”(12).

e En utvecklingsforsening eller avvikelse kan bli en funktionsnedsattning men behover
inte bli det (13).



Hjartsjukdomens komplexitet och behov av stdd och insatser

Patientgrupper kategoriserade efter risken for psyko-motorisk utvecklingsforsening och/eller
funktionsnedsattning

Hog risk:

Patienter med medfott hjartfel som

o har haft avvikande cirkulation till hjarnan under fosterlivet eller darefter och
genomgatt oppen hjartkirurgi inom forsta levnadsmanaden eller upprepad
kirurgi/kateterintervention under forsta levnadsaret. Ex: enkammarhjérta,
IAA, PA/IVS, truncus arteriosus, TGA, TA och AS med ductusberoende
cirkulation.

o har haft kronisk desaturation (<80%) fére hjartkirurgi.

Ex: PA/VSD/MAPCA, extrem Fallot, uttalad Ebstein.
Patienter med hjartsjukdom som har behovt cirkulatorisk support (ECMO/LVAD) eller
hjarttransplantation.
Patienter med medfott hjartfel, oavsett svarighetsgrad, kan ocksa bedémas som hog
risk om:

o det foreligger samtidiga riskfaktorer. Ex: prematuritet, Idg fodelsevikt, lang
vardtid pad sjukhus, misstdnkt genetisk avvikelse eller syndrom, peri-operativa
kramper eller betydande avvikelse vid neuroradiologisk undersékning.

o eller dar behov av stod och insatser observerats av foraldrar eller
vardpersonal.

Medelhog risk:

Patienter med medfott hjartfel som har genomgatt hjartkirurgi eller
kateterintervention under forsta levnadsaret, men efter forsta levhadsmanaden, och
som korrigerats till tvakammarcirkulation med behov av livslang kardiologisk
uppfoljning. Ex: icke cyanotisk Fallot, AVSD, TAPVD, CoA, icke ductusberoende
klaffsjukdom.

Lag risk:

Patienter med medfott hjartfel som har genomgatt hjartkirurgi eller
kateterintervention utan behov av livslang uppféljning. Ex: ASD, PAPVD, VSD, PDA,
PS.

Patienter som kontrolleras for enklare hjartfel dar hjartkirurgi eller
kateterintervention inte har behovts.

Hjartmuskelsjukdom, arytmisjukdom och andra tillstand med hjartpaverkan

Studier om risken for psyko-motorisk utvecklingsforsening har framforallt gallt
patienter med strukturella medfédda hjartfel (1, 6-9). Patienter med
hjartmuskelsjukdom, avancerad arytmisjukdom och pulmonell hypertension kan ha
liknande behov som barn med medfddda hjartfel (14), men da sjukdomsforlopp och
debutalder uppvisar stor variation, rekommenderas en individuell beddmning av
behovet av multiprofessionellt omhandertagande och uppfoljning.



Rekommendationer for uppfoljning i riskgrupperna

Barnhjartmottagningens sjukskoterska och lakare utgor en bas for uppféljningen i samtliga
aldrar och riskgrupper. Alla patienter bor aven foljas i ordinarie Barnhalsovard (BHV) och
Skolhéalsovard.

Hog risk

Kontaktsjukskoterska och barnhjartlakare ansvarar for att patienten far en
strukturerad uppfoéljning av ett multiprofessionellt team vid nyckelaldrar enligt Tabell
1och?2.

Det multiprofessionella teamet bér inkludera:

Dietist

Kurator

Fysioterapeut

Arbetsterapeut

Psykolog

Logoped

Ovriga professioner vid behov som tex lekterapeut, barnneurolog, andra
barnmedicinska specialiteter

NouswNE

Det multiprofessionella teamet och dess enskilda medlemmar ansvarar for att
aterkoppla resultat av den strukturerade uppfoljningen till Barnhjartsjukvarden.
Kontaktsjukskéterskans ansvar ar att, i samrad med barnhjartldkaren, identifiera
behov av andra professioners insatser och vid behov éverféra uppgifter mellan dessa.
Kontaktsjukskoterskan ansvarar aven for att samordna insatserna for enskilda
barn/ungdomar samt for uppféljningen av utvarderingarnas resultat. Organisationen
kan i 6vrigt variera mellan olika sjukhus och sjukvardsregioner.

Det ar Onskvart att barnet kan foljas pa hemortssjukhuset. | de fall dar ett
uppfoéljningsprogram inte kan etableras pa hemortssjukhuset, kan patienten behéva
remitteras for utredning inom respektive profession.

Medelhdg risk

Kontakt med dietist och kurator efter behov.

Regelbunden screening enligt standardiserad metod vid nyckelaldrar (Tabell 1) samt
vid klinisk indikation. Screeningen utfors av sjukskoterska eller ldkare pa
barnhjartmottagning.

Utvéardering av fysioterapeut/arbetsterapeut vid 5 - 6 ars alder.

Vid avvikande utfall vid screening eller vid utvardering hos
fysioterapeut/arbetsterapeut initieras vidare utredning och stod.

Lag risk

Ingen uppfoljning annan an sedvanlig inom barn- och skolhalsovarden



Tabell 1. Oversikt av uppféljningsprogrammet indelat efter &lder och riskgrupp. For

riskindelning v.g. sidan 5 ovan.

0-3 man 3—4 man 12-18 man 2-3 ar 5-6 ar 9-12 ar 15 ar
Barnhjartmottagning
BHV BHV BHV BHV BHV
Skolhalsovard | Skolhalsovard | Skolhalsovard
PedsQL PedsQL PedsQL PedsQL
| Fysioterapeut.
Arbetsterapeut | Arbetsterapeut | Arbetsterapeut | Arbetsterapeut | Arbetsterapeut
Dietist vb Dietist vb Dietist vb Dietist vb Dietist vb Dietist vb
Kurator Kurator Kurator Kurator vb Kurator
Psykolog Psykolog Psykolog Psykolog Psykolog
Logoped vb Logoped vb Logoped vb Logoped vb
Barnhjartmottagning
BHV BHV BHV BHV BHV
Skolhalsovard | Skolhalsovard | Skolhalsovard
'\RAIESDKELHGG PedsQL PedsQL PedsQL PedsQL
5-15 5-15 5-15
Arbetsterapeut
Barnhjartmottagning
LAG RISK BHV BHV BHV BHV BHV
Skolhalsovard | Skolhalsovard | Skolhalsovard
PedsQL PedsQL PedsQL PedsQL




Resurser

Barn- och Elevhalsovarden

Foraldrar till barn och ungdom med hjartsjukdom rekommenderas att behalla kontakten
med Barn- och Skolhalsovarden for att fa ta del av deras resurser och kompetens. For barn
och ungdomar med hjartsjukdom kan anpassningar i skolmiljon vara av stor betydelse, varfor
samverkan med elevhalsovarden ar viktigt.

Barnhjartsjukvarden

Barnhjartsjukvarden med barnhjartlakare och barnhjartsjukskoterska/kontaktsjukskoterska
ansvarar for att identifiera behov och initiera insatser for att framja god psyko-motorisk
utveckling, nutrition och psykisk halsa hos patienter som regelbundet kontrolleras pa en
barnhjartmottagning (Tabell 1). Kontaktsjukskdterskan fungerar som ”spindeln i ndtet” och
samordnar utredning och uppfoéljning. Screeningmetoder kan anvandas for identifiering av
behov av ytterligare utredning och insatser, hos majoriteten av barn och ungdom med
hjartsjukdom. For den grupp av barn och ungdom som beddms ha en hog risk for 6kade
behov, rekommenderas multiprofessionell utredning. Det aligger barnhjartlakaren och
kontaktsjukskodterskan att folja upp och aterkoppla resultaten av saval screeningmetoderna
som den multiprofessionella utredningen.

Screeningmetoder

| patientgruppen med medelhog risk for psyko-motoriska avvikelser och psykisk ohalsa
rekommenderas screening for identifiering av problem som kan innebara behov av utvidgad
utredning och uppféljning (Tabell 1). De screeningmetoder som anvands i Sverige idag ar
PedsQL™ och Nordiskt formuldr 5-15. De &r standardiserade formuldr med fragor som
besvaras av foradldrar och/eller barn och ungdom. Rekommendationen ar att
barnet/ungdomen och foraldern far maojlighet att ta del av och prata om sina svar under
besdket pa barnhjartmottagningen. For att fanga problem med grov- och finmotorik behover
formuldren kompletteras med bedémning av sjukgymnast och arbetsterapeut vid 56 ars
alder. For familjer som inte har svenska som modersmal finns screeningsinstrumenten
tillgangliga pa flera sprak. Vid sprakhinder blir bedomningen vid besdken pa
barnhjartmottagningen an viktigare.

Pediatric Quality of Life Inventory, PedsQL 4.0(15) &r en screeningmetod som mater
hélsorelaterad livskvalitet. Metoden bygger pa ett formuldr med fragor som ar
aldersspecifika; 2—4 ar, 5-7 ar, 8—12 ar och 13-18 ar. Metoden har sarskilda moduler for
olika kroniska sjukdomar inklusive hjartsjukdom. Formularet ar uppdelat i delskalor;
hjartsymptom, medicinsk behandling, fysisk sjalvuppfattning, behandlingsoro, kognitiva
svarigheter eller de utmaningar som kan upplevas intellektuellt och med kommunikation.
Personlig skattning sker enligt en femgradig skala, fran aldrig till ndstan alltid. Sarskilda
formular finns for foraldrar och barn. Avvikande utfall ér ett varde <80, vilket kan motivera
remiss till psykolog fér mer omfattande testning. Svaren fran PedsQL™ registreras sedan
2017 i livskvalitetsmodulen i SWEDCON.



Nordiskt formulér 5-15

Nordiskt formuldr 5-15(16) ar ett instrument for bedémning av utveckling och beteende hos
barn och ungdomar fran 5 till 15 ar. Formularet bestar av 181 pastaenden fordelade pa atta
omraden; motoriska fardigheter, exekutiva funktioner inklusive uppmarksamhet, perception,
minnesfunktion, sprak, inlarningsformaga, sociala fardigheter och emotionella
svarigheter/beteendeproblem. Tolkningen av ”"5-15-formularet” forutsatter kunskap om
barns normala utveckling och utvecklingsavvikelser, liksom om emotionella svarigheter och
beteendeproblem hos barn. En datoriserad version finns. Det tar ca 45 minuter att fylla i
formularet.

Barn- och ungdomshabiliteringen

Barn- och ungdomshabiliteringen erbjuder stdd och insatser till barn och ungdomar med
varaktiga funktionsnedsattningar vilket bland annat inkluderar intellektuell
funktionsnedsattning, rorelsenedsattning, forvarvad hjarnskada och
autismspektrumtillstand. Barn- och ungdomar med hjartsjukdom och samtidig
funktionsnedsattning enligt ovan, ar vanligen inskrivna i habiliteringen dar vidare stéd och
insatser ges.

Barn —och ungdomspsykiatrin

Vid problematik som kraver barn-och ungdomspsykiatrisk kompetens bor patienten
remitteras till barn- och ungdomspsykiatrin for bedémning och behandling.



Strukturerat uppfoljningsprogram for barn- och ungdom, hog risk

0-3 méan 3-4 man 12-18 man 2-3 ar 5-6 ar 9-12 ar 15 ar
Barnhjartmottagning
BHV BHV BHV BHV BHV
Skolhalsovard | Skolhalsovard | Skolhalsovard
| Fysioterapeut | Fysioterapeut | Fysioterapeut | Fysioterapeut | Fysioterapeut | Fysioterapeut |
Arbetsterapeut | Arbetsterapeut | Arbetsterapeut | Arbetsterapeut | Arbetsterapeut
Dietist vb Dietist vb Dietist vb Dietist vb Dietist vb Dietist vb
Kurator Kurator Kurator Kurator vb Kurator
Psykolog Psykolog Psykolog Psykolog Psykolog
Logoped vb Logoped vb Logoped vb Logoped vb

Tabell 2 Strukturerad uppfdljning for barn med hog risk for psyko-motorisk
utvecklingsférsening och/eller funktionsnedsattning.

| patientgruppen med hog risk rekommenderas:

I nyfoddhetstiden (0-3 manaders alder) kontakt med kurator for krisstod samt information
om foraldraforsakring och ekonomiskt stod, och kontakt med dietist for nutritionsstod.

Vid 3—4 manaders alder bor dven fysioterapeut kopplas in for motorisk bedémning och, vid
behov, tatare uppfoljning. Efter en hjartoperation bor tips och rad ges om hur balstyrka och
motorik kan tranas upp. Vid tidiga tecken till CP-skada eller andra betydande motoriska
avvikelser skall riktat stod och uppféljning initieras. Vid behov skall barnneurolog kopplas in.

Vid 12—-18 manaders alder utfor fysioterapeut en bedémning av grovmotoriken medan
arbetsterapeut bedomer finmotoriska fardigheter. Kontakt med dietist fortsatter enligt
behov. Logoped kan bedéma oralmotoriska svarigheter inklusive svaljningsproblematik.
Kuratorskontakt erbjuds for stod i fragor om barntillsyn och familjesituation. Psykolog tar
upp anamnes over forsta levnadsaret med fokus pa anknytning, samspel, lek, intresse for
omgivningen, uppnadda utvecklings-milstolpar och utfor klinisk observation.

Vid 2-3 ars alder utfor fysioterapeut en upprepad bedomning av grovmotorik och
arbetsterapeut bedomer finmotoriska fardigheter. Om barnet har borjat i forskolan
kartlagger man formaga vid aktiviteter i forskolan och bedémer behov av stéd. Psykolog tar
upp anamnes med fokus pa tidig utveckling och utfor klinisk observation. Vid misstanke om
utvecklingsforsening utfors utvecklingsbeddmning enligt standardiserad metod; Wechsler
(WPPSI). Kurator foljer upp fragor om barntillsyn och familjesituation.

Vid 5-6 ars alder, dvs. fore skolstart, utfor fysioterapeut och arbetsterapeut en férnyad grov-
och finmotorisk beddmning. Behov av forflyttningshjalpmedel infor skolstart utvarderas.
Samtal férs om aktiviteter i forskolan och pa fritiden. Psykolog tar upp anamnes med fokus
pa alderadekvat utveckling och utfor klinisk observation. Vid misstanke om intellektuell
funktionsnedsattning erbjuds utvecklingsbedomning enligt Wechsler (WPPSI). Barn som har
behov av fortsatt nutritionsstod bor erbjudas fortsatt dietistkontakt.
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Vid 9-12 ars alder utfor fysioterapeut och arbetsterapeut en bedémning av
funktionsformaga, fysisk aktivitetsniva och behov av forflyttningshjalpmedel samt utfor
motoriska tester vid behov. Samtal om aktiviteter i skolan och pa fritiden. Psykolog tar upp
anamnes med fokus pa skolgang, relationer och maende. Vid misstanke om kognitiva
svarigheter erbjuds testning av kognitiva funktioner. Vid misstanke om intellektuell
funktionsnedsattning, erbjudande om utvecklingsbedémning enligt Wechsler (WISC).
Kurator kan traffa patient- och eller foraldrar for samtal kring sexualitet, alkohol,
"livsfragor”, eventuellt stodsamtal utifran vad som kan anses aldersrelevant.

Vid ca 15 ars alder utfor fysioterapeut och arbetsterapeut en uppféljning av tidigare besok
och beddémer fysisk aktivitetsniva infor overflyttning till vuxensjukvarden. Samtal om
aktiviteter i skolan och pa fritiden. Psykolog tar upp anamnes kring utveckling, skolgang,
somn, mat, relationer, aktivitetsniva, uppmarksamhet och emotionellt maende samt utfor
klinisk observation. Vid misstanke om intellektuell funktionsnedsattning erbjuds
utvecklingsbedémning enligt Wechsler (WISC). Kurator har uppféljning av tidigare samtal
med fokus pa vuxenblivande, gymnasieval, ansvarstagande, 6vergang till vuxenvard mm.
Patient och foraldrar far information om framtida forandringar i socialforsakringen.

Om misstankar om t.ex. psykomotorisk utvecklingsférsening, neuropsykiatrisk
problematik, eller psykisk ohdlsa framkommer under uppféljningens gang, ar
Barnhjartsjukvarden ansvarig for att formedla vidare kontakter for adekvat hjalp till
barnet/ungdomen och familjen.
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De olika aktorerna och deras metoder/instrument

Fysioterapeut

Fysioterapeuten utvarderar barnets motoriska utveckling, funktionsférmaga och dess fysiska
aktivitetsniva. Tidig diagnostik av neurologiska avvikelser och forsenad motorisk utveckling
ar viktigt da interventioner redan under forsta levnadsaret, da hjarnans plasticitet ar som
storst, ar av betydelse(17, 18). Detta motiverar fysioterapeutbedémning bedémning av det
nyfédda barnets spontanmotorik redan vid 3—4 manaders alder (19-22). Darefter blir
motoriken mer viljestyrd, vilket krdver andra bedémningsinstrument (se nedan for dversikt).
Fysioterapeutens fokus under barnets forsta levnadsar ar att uppmarksamma neurologiska
avvikelser och forsenad motorisk utveckling, samt att framja den motoriska utvecklingen.
Nar barnet ar aldre tillkommer utvardering av arbetskapacitet inklusive uthallighet och
styrka. Malen med fysioterapeutens utvardering ar bland annat att kartlagga individens
behov av vidare utredning och behandling, samt ge individuella rad om motorisk stimulans
och fysisk aktivitet. Aven barn och ungdomar med komplexa hjirtsjukdomar bér (med
enstaka ovanliga undantag) uppmuntras till fysisk aktivitet (23-25).

Nyckelaldrar

Fokusomraden

3—4 manader

12-18 mdnader

Neurologisk och motorisk bedémning. Stod for att framja fortsatt motorisk
utveckling

3ar

Beddmning av neurologi, grovmotorik, funktionsférmaga och fysisk
aktivitetsniva.
Rad angaende forskola och fysisk aktivitet

5—6 dr, fore skolstart

Beddmning av neurologi, grovmotorik, funktionsformaga och fysisk
aktivitetsniva samt behov av forflyttningshjalpmedel. Rad infor skolstart. Rad
om fysisk aktivitet.

9-12 ar

Beddmning av grovmotorik vid behov. Bedomning av funktionsférmaga och
fysisk aktivitetsniva samt behov av forflyttningshjalpmedel.

Samtal om att planera och strukturera vardag och fritid utifran individuella
forutsattningar. Rad om fysisk aktivitet. Avstamning angaende behov av
information kring riktlinjer och eventuella begransningar for fysisk aktivitet.

ca 15 dr

Beddmning av funktionsférmaga, fysisk aktivitetsniva samt behov av
forflyttningshjalpmedel. Rad om fysisk aktivitet.
Sammanfattning infor dverflyttning till vuxenkardiologin (ACHD).

Tabell 3. Fysioterapeutens nyckeladldrar och fokusomraden.

Fysioterapeuten foljer barnets motoriska utveckling, funktionsformaga och dess fysiska
aktivitetsniva. Forsenad eller avvikande motorik identifieras liksom nedsatt arbetskapacitet,
dvs uthallighet och styrka. Behov av vidare utredning och behandling kartlaggs. Individuella
rad om motorisk stimulans och stod till fysisk aktivitet ges.

Fysioterapeuten kan anvanda olika metoder, instrument och frageformular for sina

beddmningar.
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Motorisk bedémning
e Alberta Infant Motor Scale, AIMS
e Peabody Developmental Motor Scale, second edition, PDMS-2
e Movement Assessment Battery for Children, M-ABC
e The Bruininks-Oseretsky test of Motor Proficiency, second edition, BOT-2
e Strukturerad Observation av motorisk prestation i IT-miljé, SOMP-IT

Fysisk férmaga
e Six-Minute Walk Test, 6BMWT
e BOT-2, styrkedelen

Frageformuldr
e SWEDCON-registret, Fysioterapimodulen

Stéd och behandling
e Individuell radgivning
e Skriftlig information
e Besok till fysioterapeut
e Kontakt med forskola/skola
e Fysisk aktivitet pa recept, FaR
e Tips pa aktivitetshjalpmedel sdsom elsparkcykel och elcykel
e Utprovning av forflyttningshjalpmedelhjalpmedel
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Arbetsterapeut

Malet med arbetsterapeutens insatser ar att barn och ungdomar med hjartsjukdom skall
uppna sa god finmotorisk formaga, aktivitetsformaga, aktivitetsbalans och delaktighet i
vardagliga aktiviteter, som mojligt. Arbetsterapeuten kartlagger barnets féormagor,
stimulerar till aktivitet och delaktighet efter barnets och ungdomens individuella
forutsattningar, samt kartlagger och formedla behov av hjalpmedel och anpassningar.

Arbetsterapeutens kartlaggning sker genom att:
e Folja barnets finmotoriska utveckling, aktivitetsniva och delaktighet i det dagliga livet
e Identifiera forsenad eller avvikande finmotorik samt nedsatt uthallighet och styrka

Nyckelaldrar

Fokusomraden

12-18 manader

Beddmning av finmotorisk utveckling och sittande tillsammans med
fysioterapeut. Rad och stod for fortsatt finmotorisk stimulering. Utredning av
hjalpmedelsbehov.

3ar

Beddmning av handfunktion och finmotorisk formaga samt uthallighet i
aktivitet. Utredning av hur vardagen fungerar, hjalpmedelsbehov samt om det
finns behov av anpassning av miljéer dar barnet vistas. Rad infor/kring forskola.
Vid behov kan arbetsterapeuten besdka barnets forskola tillsammans med
kontaktsjukskoterska, da anvands ”Checklista Dagis”.

5-6 dr, fére skolstart

Finmotorisk bedomning samt kartlaggning av aktivitetsformaga infor skolstart.
Stod avseende aktivitetsniva och balans. Somnutredning och rad kring
sémnhygien. Bedomning av behov av forflyttningshjalpmedel for att hushalla
med energi. Vid behov kan arbetsterapeuten besdka barnets forskola
tillsammans med kontaktsjukskoterska, da anvands ”Checklista Dagis”.

9-12 ar

Finmotorisk bedomning samt kartlaggning av aktivitetsformaga i vardagliga
aktiviteter, bade i skolan och pa fritiden, genom intervju och observation av
aktivitet i sittande.

Samtal om att planera/strukturera skola-fritid utifran férmaga och ork.
Somnutredning och rad kring smnhygien. Bedémning av behov av
forflyttningshjalpmedel.

Vid behov kan arbetsterapeuten besdka barnets skola, da anvands ”Checklista
Skola”.

ca 15 dr

Uppfdljning och avstdmning kring foregaende besok infor dverflyttning till
vuxensjukvarden, ACHD.

Tabell 4. Arbetsterapeutens nyckelaldrar och fokusomraden.

Arbetsterapeuten kan anvanda olika metoder, instrument och frageformular for sina

beddmningar.

Bedémning av finmotorisk utveckling
e Peabody Developmental Motor Scales — second edition (PDMS-2)
e Finmotorisk utvecklings-status (Lantz & Melén)
e Movement Assessment Battery for Children — second edition (Movement ABC -2)
e Bruininks-Oseretsky Test of Motor Proficiency — second edition (BOT- 2)
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Beddémning av aktiviteter i dagliga livet
e Pediatric Evaluation of Disability Inventory (PEDI)
e ADL-taxonomin barnversionen

Bedbémning i skolan
e Skol AMPS

Bedémning av tid och struktur
e Kartlaggning av tidsuppfattning (KaTid)

Frageformuldr
e DISABKIDS

Checklistor
1. ”Checklista Dagis”(26)
2. "Checklista Skola”(26)

Stéd och behandling
e Individuell radgivning och skriftlig information
Besok hos arbetsterapeuten
Kontakt med férskola/skola
Utprovning av hjalpmedel, till exempel rullstol, matstol, varmehandskar eller
hjalpmedel for tid och struktur.
Intyg for bostadsanpassning, inklusive atgarder for adekvat temperaturkontroll.




Psykolog

Medfddda och férvarvade hjartsjukdomar kan leda till férandrade kognitiva forutsattningar,
inklusive negativ paverkan pa minnes-, inlarnings- och uppmarksamhetsfunktioner. Vissa
hjartsjukdomar medfor storre risk for detta dn andra. Aven det emotionella m&endet kan
paverkas negativt. Sammanfattningsvis ar det angelaget att félja upp barn och ungdomar
med hjartsjukdom saval kognitivt som emotionellt i syfte att fanga upp de barn som har
sarskilda svarigheter och darmed kan vara i behov av extra stdd- och hjalpinsatser.

Psykologens roll inom uppfdljningsprogrammet ar att:

Beddma behov av kognitiv utredning och vid behov initiera sadan utredning
Initiera stod och hjalpinsatser vid kognitiva svarigheter

Beddma aspekter av emotionellt maende

Initiera stod och behandling vid psykisk ohdlsa och emotionella svarigheter

Nyckelaldrar Fokusomraden

36r e Anamnesupptagning med sarskilt fokus pa aspekter i tidig utveckling
sasom anknytning, motoriskt uppnadda fardigheter, lek- och
samspelsutveckling, tal- och sprakutveckling, somn och aptit

e Klinisk observation
e Kognitiv basutredning. Vid misstanke om intellektuell
funktionsnedsattning erbjudande om vidare bedémning.

5—6 dr, fore skolstart e Anamnesupptagning med sarskilt fokus pa aldersadekvata fortsatta
fardigheter inom motorik, lek- och samspel, tal-och sprak samt
uppmarksamhet, aktivitetsniva, mat och somn.

e Klinisk observation
e Kognitiv basutredning. Vid misstanke om intellektuell
funktionsnedsattning erbjudande om vidare bedémning

9-12 Gr e Anamnesupptagning kring tidig utveckling (om barnet inte varit
aktuellt for detta tidigare), kring skolgang, sdmn, mat, intressen,
relationer, aktivitetsniva, uppmarksamhet och emotionellt maende.

e Klinisk observation

ca 15 &r e Kognitiv basutredning. Vid misstanke om intellektuell

funktionsnedsattning erbjudande om vidare bedémning
e Forebygga psykisk ohalsa

Tabell 5. Psykologens nyckeldldrar och fokusomraden.

Psykologen kan anvanda olika metoder, instrument och frageformular for sina bedémningar.

Metoder och exempel pa skattningsinstrument

Anamnesupptagning med sarskilt fokus pa tidig utveckling, vardagsfungerande och
maende

Klinisk observation

Psykologisk testning med huvudsakligen Wechsler instrument (WPPSI och WISC).
Screening via Nordiskt formuldr 5-15 och PedsQL-hjartmodul

A-Tac

Sjalvskattningsformuléar for screening av maende
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Kognitiv basutredning

Den kognitiva basutredningen bor, beroende pa barnets alder, ske med hjalp av WIPPSI
respektive WISC och skall kompletteras med anamnesupptagning och klinisk observation.
Kognitiv testning bor inte ske i ndra anslutning till hjartoperation utan avvaktas till cirka 6
manader darefter. Vid misstanke om neuropsykiatrisk problematik bor barnet/ungdomen
remitteras till ett neuropsykiatriskt utredningsteam med en tydlig fragestallning for vidare
beddmning.

Screening vid beteendeproblematik, emotionell problematik och skolproblematik
Psykologen samlar in resultat fran skattningsformuldret "Nordiskt formuldr 5-15” och
erbjuder samtal med foraldrarna, om problemomraden har framkommit. Om
fragestallningar kvarstar inleds psykologbedémning for en mer formell utvardering.

Psykologisk observation
Vid alder 0—1 ar sker en psykologisk observation dar man bedémer samspel, anknytning,
sémn, aptit, lek.

Stdd och behandling

Atgirder vid emotionella, beteendemaissiga problem och skolproblem.

Psykologen gor en beddmning som baseras pa “Nordiskt formular 5-15" som fyllts i av
foraldrar och skolpersonal. Om fragestallningar uppstar, kallas barn och foraldrar till
psykolog for vidare samtal. Bedoms behov av stodinsatser foreligga, erbjuds detta antingen
via den egna enheten eller via remiss till annan vardgivare.

Atgirder efter kognitiv basutredning

Vid total IK 70-85 eller vid patagliga svarigheter inom ett eller flera indexomraden skall
foraldrar informeras. | samrad med vardnadshavarna planeras kontakt med forskola eller
skola fér dverlamnande av information och rekommendationer, for att férskola/skola skall
kunna vidta nédvandiga interventioner. Tillsammans med vardnadshavarna diskuteras dven
mojlighet till vidare utredning av barnets specifika svarigheter. Vid omkring IK 70 och lagre,
bor diagnosticering av intellektuell funktionsnedsattning 6vervagas (se diagnoskriterier i
DSM-V).

Vid misstanke om neuropsykiatriska funktionsnedsattningar

Misstanke om neuropsykiatrisk problematik bor baseras pa observation, anamnes vid
testning samt foraldraskattningar enligt Nordiskt formular 5-15. Vid misstanke om
neuropsykiatrisk funktionsnedsattning sa som t ex autism eller uppmarksamhetsproblematik
bor remiss skickas till ett neuropsykiatriskt team med en tydlig fragestallning for utredning
och insatser.

Barn som inte talar svenska
Om barnet inte talar svenska vid 3 ars alder, bér man avvakta testning till 4 ars alder.

17



Kurator

Kuratorns roll inom uppféljningsprogrammet ar att vara foraldrastod med ett
familjeperspektiv. Foraldrastodet omfattar bland annat en psykosocial anamnes dar
psykosociala faktorer, bade styrkor/resurser och svagheter/utsatthet, kartlaggs. En
beddmning gors om eventuella behov av insatser foreligger. | vissa fall framkommer behov
av ett utokat foraldrastod, vilket exempelvis kan bero pa foraldrars egen problematik eller
psykosociala utsatthet, familjens socioekonomiska situation eller ytterligare
funktionsnedsattningar/sjukdomar hos barnet eller syskon. | en rapport fran Socialstyrelsen
framgar att socioekonomiskt utsatta familjer samt familjer med utlandsk bakgrund inte nas
av hélso- och sjukvardens féraldrastod i samma utstrackning som andra familjer (27). Av
denna anledning ar det sarskilt viktigt att kuratorn traffar alla familjer som ar aktuella inom
uppfoéljningsprogrammet. En tidig kuratorskontakt bor sdkerstalla att familjerna far all den
information de behdver om samhallets resurser. Erfarenheten ar att foraldrar ar i storst
behov av stod fran kuratorer under barnets forsta levnadsar, darefter har man etablerat en
kontakt och informerat om vilken hjalp familjen kan fa fran kuratorn. De féljande aren ges
foraldrastod vid efterfragan fran familjerna eller fran 6vriga i hjartteamet(11).

Nyckelaldrar

Fokusomraden

0-3 manader

Skapa en tidig kontakt mellan foraldrar och kurator.

Krisstdd och stodsamtal.

Samtal kring anknytning.

Foraldrarna far information om socialférsakringen och andra majliga
ersattningar, t ex for sjukresor/bes6ksresor och fondmedel vid langre
sjukhusvistelse.

Psykosocial anamnes och kartlagger eventuella kontakter med andra
myndigheter/vardinstanser.

Kuratorn kan dven uppmarksamma sarskilda behov/brister i familjen och ta
initiativ till exempelvis vardplanering, att omvardnadsansvarig utses eller
extra lakarsamtal.

12-18
manader

3ar

Uppfoljning med foraldrar/vardnadshavare kring hur vardagen fungerar
hemma for familjen med familjeliv, arbetsliv och barnomsorg.

Samtal kring hur familjen paverkas av barnets hjartfel och hur de pratar om
hjartfelet och dess konsekvenser inom och utanfér familjen.

Kuratorn undersdker eventuellt behov av stddinsatser fran kommunen eller
halso- och sjukvarden.

Information om och uppféljning av socialférsakringen och
omvardnadsbidrag.

Information om majlighet till stodsamtal for foraldrarna.
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9-12 ar

Samtal kring sexualitet, alkohol, ”livsfragor” *

15-16 dér

Uppfdljning med foréldrar och ungdomen med fokus pa vuxenblivande*.
Samtal kring hur vardagen fungerar hemma fér ungdomen, med skola och
kommande gymnasieval, fritid och kamratrelationer*.

Samtal om foljsamhet till medicinsk behandling och rad, ansvarstagande
och frigérelse samt hur relationerna inom familjen fungerar*.

Arbetet med 6verforing till vuxensjukvarden pabérjas*.

Kuratorn undersoker eventuellt behov av stédinsatser fran kommunen eller
anpasshingar utifran ungdomens funktionsnedsattning.
Information/uppfoljning av socialférsakringen och omvardandsbidrag.
Information om madjlighet till stodsamtal for foraldrarna och ungdomen.

Tabell 6. Kuratorns nyckeldldrar och fokusomraden. Vid utokat behov av foradldrastod fran
kurator utover nyckeldldrarna skall mojlighet finnas att via remiss fran 6vriga teamet eller
egenremiss fa en aterupptagen kontakt

*Detta kan ocksa utforas av andra yrkeskategorier, men det ar da viktigt att inom teamet
utse vem som har detta som sin arbetsuppgift (28, 29).

Metoder

e Psykosocial anamnes

e Krisstod

e Samordning av sociala resurser

e Samtalsstod
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Dietist

Dietistens roll ar att identifiera nutritionsrelaterade svarigheter och verka for optimalt
naringsstatus samt ett sunt forhallningssatt till mat genom individanpassade insatser. Barn
med hjartfel kan ha ett 6kat energibehov och i kombination med ett otillrackligt intag finns
risk for undernaring och avplanade tillvaxt (30-32)Under det forsta levnadsaret ar
energikostnaden for tillvaxt som allra hogst och nastan uteslutande beroende av ett
tillrackligt intag av energi och naring(30-32). Det ar av storsta betydelse att langd, vikt och
for spadbarn dven huvudomfang kontrolleras vid varje sjukvardskontakt for monitorering av
tillvaxten. Tillvaxtkurvan ar ett viktigt redskap for att bedéma energi- och naringsintag.
Tillvaxtavplaning och malnutrition de férsta manaderna ar kopplade till risk for féorsamrad
kognitiv formaga (33, 34).

Tabell 7. Dietistens nyckelaldrar och fokusomraden.
Nyckelaldrar Fokusomraden

0-3 manader Dietist kontaktas vid behov av nutritionsstod utifran avplanande
tillvaxt, sviktsymtom eller infor korrigering/kirurgi. Kontinuerlig kontakt
behovs sa lange upplevd nutritionsproblematik eller tillvaxtavplaning
bestar. Senast vid 6 manaders alder ska smakportioner introduceras,
om mojligt. Barn som krdks kan med fordel paborja introduktion av
smakportioner tidigare. Familjerna bor fa rad om matintroduktion pa
12-18 manader | BVC. Vid malnutrition bér fortsatt uppféljning av nutritionsstéd
prioriteras av dietist. Om nutritionsproblematiken innefattar oral
overkanslighet och matningssvarigheter bor logoped kopplas in.

0-6 manader

3—-6 manader

3ar Tillvaxt och utveckling ar inte langre beroende av hégre energiintag
men svag aptit och svarigheter att inta tillrackligt med mat for att tacka
sitt energibehov kan kvarsta. Barn som har sond eller annat

5-6 ar, fore nutritionsstod bor ha fortsatt dietistkontakt. Om

skolstart nutritionsproblematiken innefattar oral 6verkanslighet och
matningssvarigheter bor logoped kopplas in. Barn som uttrycker
trotthet under skoldagen kan féljas upp utifran BMI och intag av energi
9—12 ar och naring. Vid behov kan dietist gora en kostbeddomning. Ett 6nskemal
om naringsdryck/berikning utifran trétthetsymtom utan beraknat
energiintag kan medfora risk for 6verkonsumtion av energi och ge
upphov till 6vervikt.

Dietisten kan anvanda olika metoder och instrument for sina bedémningar.
Metoder och instrument

Kostanamnes och/eller matdagbok

Ekvationer for att berdakna energibehov

Tillvaxtkurva for friska barn och vid olika syndrom

ISO-BMI kurva

Avplanande tillvaxt
Viktavvikelse ska uppmarksammas om barnets viktokningshastighet ar avvikande over tid. En
viktavplaning motsvarande vikt for langd <2 SDS klassas som malnutrition(35).
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Okat energibehov

Spadbarn med okat energibehov men utan hjartsvikt kan ha en 6kad total energiutgift (TEE)
pa ca 10 % (motsvarande 10-12 kcal/kg) 6ver normalt energibehov och ett proteinbehov pa
2,5 g/kg (36)36. Vid 6kat energibehov kan nutritionsstod ges med berikning av modersmjolk
(MM) eller modersmjolkersattning (ME) i form av:

Fettemulsioner i sondspruta om barnet helammas

Tillagg av modersmjolkersattningspulver i MM om den ges i sond (koncentration upp till 0.8-
1 kcal/ml)

Koncentrerad ME med 15-17% (standardkoncentration =13%) eller blandad med
energitatare spadbarnsnaring (1 kcal/ml).

Spadbarn med hjartsvikt eller fortsatt viktavplaning kan ha ett energibehov pa 120-180
kcal/kg/d . Vid 6kat energibehov 6kar ocksa proteinbehovet och darfor bor Protein:Energi
ratiot (P:E ratio) overstiga 9-10%, vilket kan motsvara ett proteinintag upp till 3-4 g/kg(37)37
Om viktavplaning fortsatter, trots berikad MM eller ME, kan spadbarnsnaring med hogre
innehall av energi och protein ges. Peptidbaserad spadbarnsnaring kan provas vid krakning.

Forslag till kostregim vid hjartsvikt eller malnutrition:

e Spadbarnsformula med hogre energi och proteintathet, 1-1,2 kcal/ml

e Peptid- och MCT-baserad sondnéring/formula vid illamaende och krakningar
e Fler maltider per dygn

® Mindre matvolym per maltid

e Langre matningstid

¢ Sond — bolusmatning och/eller matning med pump

Forslag till smabarn och adldre barn med behov av nutritionsstod

Smakportioner fran 4-6 manaders alder introduceras enligt BVC-mall och vid 6kat behov av
nutritionsstod ges forslag pa berikning av spadbarnskosten och/eller energirik
spadbarnsformula. Enbart berikning med fett eller kolhydrater bor undvikas pga. risk for lagt
P:E ratio.

For aldre barn som behdver nutritionsstod ges framst forslag pa berikning av den vanliga
kosten och naringsdrycker vid behov.

Nar skall “annan dietist” kopplas in?

Dietistresursernas omfattning och organisation kan variera pa landets barnkliniker och
primdrvard. Nutritionsbehandling som inte ar direkt motiverad av hjartfelet kan, med férdel,
initieras och/eller féljas upp av dietist som ar kopplad till ett annat team an hjartteamet.
Exempelvis:

* Atsvarigheter som inte ar kopplade till en hjartdiagnos boér behandlas av barnklinikens
gastro/nutritionsteam.

¢ De barn som har dvervikt/fetma bor remitteras till lokala 6verviktsteam eller motsvarande.
* Barn med nedsatt aptit som biverkan av centralstimulerande medicinering pga.
ADHD/ADD, bor fa rad av dietist inom den verksamhet som féljer upp medicineringen.

e Barn som remitteras till barnhabiliteringen boér ha sin dietistkontakt dar.
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Logoped

Beddmning av dtandet bor omfatta alla hjartsjuka barn som har svarigheter
att ata (amning, flaskmatning, sondmatning) initialt, om allmantillstandet tillater.

Logoped och dietist gor ofta gemensamma bedémningar, da dietisten bedéomer vad och hur
mycket barnet behover dta medan logopeden noterar hur det ser ut nar barnet ater (hela
situationen, intresse, motorik, sensorik, ev. hjalpmedel). Samarbete med 6vriga
yrkeskategorier i uppfoljningsteamet sker efter behov.

Nyckelaldrar Fokusomraden

3-4 mdn Matobservation for bedémning av oralmotorik/sensorik/svaljning (barn
som har svarigheter foljs kontinuerligt efter behov)

1ar Matobservation for bedémning av oralmotorik/sensorik/svaljning (barn
som har svarigheter foljs kontinuerligt efter behov)

2,5-5dr Barngruppsbehandling gdllande dtande (individuell behandlingstid)

5ar Sprakbeddmning CELF (vid avvikande utfall foljs detta upp)

Tabell 8. Logopedens nyckelaldrar och fokusomraden.
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Sammanfattning och diskussion

Den vaxande gruppen av barn, ungdomar och vuxna som lever med medfdédda hjartfel, har
skapat ett behov att bemota de komplikationer som utgor utmaningar for vara dverlevare pa
bade kort och Iang sikt. Avvikelser i den neurologiska utvecklingen inklusive psykomotoriska,
kognitiva, sociala och emotionella aspekter utgoér den vanligaste belastningen som paverkar
vara Overlevares livskvalitet. Bakgrunden dr mangfacetterad och inkluderar en paverkad
cirkulation till hjarnan bade fetalt och postnatalt fore, under och efter kirurgi, samt genetiska
och miljorelaterade faktorer(4, 38, 39).

Vid de hjartfel dar cirkulationen till hjarnan ar paverkad fetalt ses stora likheter med
prematurfédda barns utmaningar(4). En samordning, med vissa anpassningar kan darfor
vara av varde, utifran lokala forutsattningar, mellan uppfoljning av prematurer och hjartsjuka
spadbarn och férskolebarn. Man bér dock beakta att barn och ungdomar med
hjartsjukdomar riskera att drabbas av nya problem i samband med komplikationer till
hjartsjukdomen eller dess behandling bade under uppvéaxten och senare(38).
Individanpassad och familjecentrerad uppféljning och stod maste darfor poangteras.

Sammanfattningsvis ar langtidsuppfoljning av storsta vikt for att skapa forutsattningar for att
barn och ungdomar med hjartsjukdom skall utvecklas till sjalvstandiga vuxna. En viktig del i
den processen ar en val forberedd overforing till vuxen-varden.

Forskning om bakgrunden till de problem som ses, metoder for detektion av avvikelser samt
deras prognostiska betydelse och effekten av interventioner ar pagaende. Det Nationella
uppfoéljningsprogrammet forblir darmed ett dokument i standig utveckling.
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