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BARNSJUKHUSET MARTINA är den största 
vårdgivaren för barn- och ungdomsmedicinsk 
öppenvård i Stockholm, med över 250 medarbetare 
och en vårdyta på cirka 6000 kvm. 

Den huvudsakliga inriktningen är BUMM via 
regionsavtal inklusive neuropsykiatri. Vår största 
enhet ligger på Sophiahemmet. Vi har i dagsläget 
två BVC enheter samt avtal för barn inom ÖNH, 
logopedi och ortopedi. Martina driver sedan många 
år en lättakutmottagning på Sophiahemmet och 
en mottagning för psykisk hälsa för barn och unga 
vuxna i Nacka strand. 

Vårt multidisciplinära team består av 
allmänpediatriker och barnspecialister inom 
astma och allergi, gastroenterologi, kardiologi, 

Bli en del av teamet på någon av Barnsjukhuset 
Martinas kliniker

MARTINA finns på följande platser i Sthlm:

▶ Sophiahemmet
▶ Norra Djurgårdsstaden
▶  Globen
▶ Järvastaden
▶ Sollentuna
▶ Nacka Strand
▶ Huddinge
▶ Bromma
▶ Lidingö

nefrologi, endokrinologi, barnkirurgi/urologi 
och barnpsykiatri. Givetvis har vi kunniga 
sjuksköterskor inom många områden och en 
anställd dietist. 

Martina har en akademisk miljö och satsar på 
kompetensutveckling för ST läkare och övriga 
medarbetare. Vi tror på flexibilitet och skräddar-
syr anställningsformer och villkor så att det ska 
passa privatlivet. Vi har en HR-avdelning och 
kollektivavtal med bra pensionsavsättningar. 

Om du är intresserad av att arbeta på 
Martina som anställd eller konsult eller önskar 
mer information kontakta någon av våra 
verksamhetschefer. 

www.barnsjukhusetmartina.se

* Strukturellt identisk med 2’-FL i bröstmjölk, ej från bröstmjölk. 
1.  Sorensen K, et al. Nutrients. 2021;13(3):935 2. Burks AW et al. Pediatr Allergy Immunol. 2015;26(4):316-322
3. Candy DCA et al. Pediatric research. 2018;83(3):677-686 4. Fox AT et al. Clin Transl Allergy. 2019;9(1):5

Nutricia stöder WHO-koden att bröstmjölk är bästa födan för spädbarnet. Neocate SYNEO är livsmedel för speciella 
medicinska ändamål vid kostbehandling av komjölksallergi. Ska användas under medicinsk övervakning och endast 
efter beaktande av övrig kostbehandling, inklusive amning.

AMINOSYRABASERAD 
SPECIALNÄRING MED 
SYNBIOTIKA
Aminosyrabaserad modersmjölksersättning med synbiotika 
har visat ge kliniskt hälsofrämjande fördelar, utöver effektiv 
symtomlindring vid mjölkproteinallergi.

Neocate® SYNEO GER:1-4

  Färre infektioner och sjukhusinläggningar

  Minskad läkemedelsanvändning inkl. antibiotika

  Återbalanserad tarmflora

Endast för hälso- och 
sjukvårdspersonal, 

ej ämnat för allmänheten

BESÖK NUTRICIA.SE/SYNEO FÖR  
ATT LÄSA MER OM NEOCATE® SYNEO

NU MED 
HMO 2’-FL* OCH 
UPPDATERAD 

DESIGN!
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Midsommarafton bjöd på fint väder på många ställen i landet 
och nu är det semestertider vilket förhoppningsvis betyder vila 
och återhämtning, spännande upplevelser och tid med nära och 
kära. Men semestertider är också en återkommande utmaning 
för hälso- och sjukvården och på många ställen är det en extra 
stor utmaning denna sommar pga konflikten mellan Vårdför-
bundet och SKR samt begränsningar av möjligheten att täcka 
upp med hyrpersonal. Sjukvården brottas med stängda vård-
platser och hot om indragna semestrar för sjuksköterskor.

När jag skriver detta förbereder vi oss inför Almedalsveckan 
där BLF i år ordnar tre seminarier. Det första seminariet handlar 
om hur barns hälsa påverkas av klimatförändringar. Det andra 
handlar om vaccinationer under graviditet och det tredje semi-
nariet handlar om barn och skärmar och där deltar socialminis-
ter Jakob Forssmed. Kattis Ahlström är moderator för alla våra 
seminarier. Vi hoppas på givande dagar och vi hoppas också att 
Almedalen kan få fortsätta att vara en öppen arena för möten 
och samtal kring viktiga frågor.

Vi skulle önska att alla barn fick möjlighet till en bra sommar. 
Förutsättningarna är så olika och vi tänker speciellt på de barn 
där trygghet inte är en självklarhet utan där sommaren istället 
för en period av lek och frihet kan vara en period av extra ut-
satthet.

Under våren har vi sett många tecken till att arbetsgivaren inte 
satsar tillräckligt på utbildning och fortbildning inom hälso- och 
sjukvården och det bekymrar oss. Vi arbetar i en kunskapsorga-
nisation och det är helt nödvändigt med fortlöpande utbildning 
och utveckling. Vi kommer att bevaka denna viktiga fråga och vi 
kommer att lyfta vikten av utbildning och fortbildning.

Vi har under slutet av våren även arbetat med frågan om gren-

specialiteter samt möjligheten till certifiering via SLS. Vi har 
satt samman två arbetsgrupper för detta, en som arbetar med 
en skrivelse till Socialstyrelsen gällande önskemål om en ny 
översyn av grenspecialiteter och tilläggsspecialiteter inom pedi-
atriken och en som arbetar med certifiering via SLS. Från och 
med augusti kommer vi att ha fortlöpande digitala arbets- och 
avstämningsmöten med förhoppningen om att några delfören-
ingar kommer så pass långt att de blir klara med en ansökan om 
certifiering inom SLS under hösten.

Det nummer av Barnläkaren som ni nu håller i handen har te-
mat hjärtebarn. Jag tycker själv att det är ett mycket fint nummer 
och hoppas att ni kommer att ha stor behållning av det.

Önskar er en fortsatt fin sommar!

Anna Olivecrona 
Ordförande 
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En ung barnläkare som jag prata-
de med helt nyligen, sa att han lär 
sig något nytt i varje möte med en 
patient. Varje möte lämnade efter 
sig någon form av lärdom. Min 
förhoppning är att Barnläkaren 
ska fungera lite på samma sätt. 
Vi blir alltid lika glada när någon 
berättar att de lärt sig något från 
innehållet, vare sig det handlar 
om handfasta råd om gulsot eller 
som i detta nummer, hjärtebarn.

Barn med medfödda hjärtfel opereras sedan 90-talet på 
två sjukhus i landet, Lund och Göteborg. Där finns barn-
hjärtcentra som är specialiserade på hjärtkirurgi/-sjukvård 
för barn. Sedan denna centralisering överlever nästan alla 
barn i Sverige tidig barnhjärtkirurgi. Det senaste decenniets 
utveckling av fosterkardiologin har även gjort att flertalet 
hjärtfel upptäcks redan innan födseln. 

Vidare har detta lett till att svensk barnkardiologi ställts 
inför nya utmaningar. Nu gäller det inte bara att få hjärte-
barnen att överleva, de ska dessutom ges de bästa förutsätt-
ningarna för ett fullgott liv. I takt med att gruppen överleva-
re blir allt större och att många nu nått vuxen ålder, uppstår 
andra svårigheter än bara de kring hjärtat. Det kan röra sig 
om t ex viktproblem, inaktivitet och kognitiva svårigheter. 
Genom forsking där barnens behov av fysisk aktivitet, lev-
nadsvanor och stöd i eventuella funktionsnedsättningar, 
såsom ADHD och psykisk ohälsa kartläggs, sker ständiga 
förbättringar på området. Tack vare gedigen forskning har 
även barn med kardiomyopati en bättre livskvalitet och 

framtid. Idag finns nya effektiva behandlingsmetoder att 
erbjuda denna patientgrupp.

Även när det gäller övergången till vuxenvården har det 
skett stora framsteg det senaste decenniet. Överförings-
program stödjer unga vuxna till att leva ett självständigt 
liv. Tidigare brister i omhändertagandet i denna viktiga fas 
blev synliga i vår intervju med Ebba Östergren. Ett medfött 
hjärtfel som inte följdes upp i barndomen, blev upprinnel-
sen till en rad traumatiska händelser. Läs hennes berättelse 
som ung patient (sid 26).

I vårt årliga reportage från Barnveckan syns inte bara Lin-
köping, utan även Norrköping med dess vackra gamla indu-
stribyggnader. Detta är även författaren Margit Silbersteins 
hemstad. Båda hennes föräldrar arbetade i textilindistrin på 
50-talet. Gemensamt för de båda, var också att de bar på 
sorgen över de familjemedlemmar som fallit offer för för-
intelsen. Silberstein skriver sina böcker i skuggan av sin fa-
miljs öde. I hennes senaste alster möter vi möter den judis-
ka läkaren och författaren Janusz Korczak, vars livsfilosofi 
ligger till grund för FN:s barnkonvention. Under krigsåren 
drev Korczak ett barnhem i Warzawa. Trots möjligheten att 
undkomma sin egen död, valde han att aldrig svika de barn 
han hade under sitt beskydd. Hugo Lagercrantz recenserar 
denna gripande skildring hämtad ur en av vår tids största 
tragedier.

Trevlig fortsatt sommar!

Temaredaktör för detta nummer är Veronica Siljehav

REDAKTÖRENS RUTA

Veronica Siljehav är barnkardiolog och ne-
onatolog vid Barnhjärtcentrum Stockholm/
Uppsala. Veronica disputerade 2014 vid Karo-
linska Institutet med avhandlingen ”Neonatal 
respiratory control: inspiration, inflammation 
and the prostaglandin E2 pathway”. Härefter 
har Veronicas huvudsakliga forskningsintresse 
varit hjärnans utveckling hos barn som varit 
kritiskt sjuka som nyfödda och hon är en del av 

Ulrika Ådéns forskargrupp. Genom ett europe-
iskt samarbete studerar hon långtidsutfallet hos 
höggradigt underburna barn med bl a. hjärt-
fel. Utöver detta har hon pågående forskning 
både prospektivt och epidemiologiskt om det 
utvecklings-neurologiska utfallet för svenska 
barn med medfödda hjärtfel. Veronica är sekre-
terare i Svensk Barnkardiologisk förening och 
medlem i arbetsgruppen för Swedcon barn.

Margareta Munkert Karnros

Allmänna BB:s minnesfond
utlyser forskningsbidrag och resestipendier  
för år 2024. Mer information finns på  
fondens hemsida allmannabb.se

Sista ansökningsdag är den 16 september 2024.

HIGHLIGHTS FROM ACTA PAEDIATRICA 
JUNE ISSUE
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Överlevnad och sjuklighet 
efter behandling för 
medfött hjärtfel
Framgångarna inom barnhjärtsjukvården har framför allt handlat om att öka överlev-
naden på kort och lång sikt. Avgörande genombrott vad gäller diagnostik och behand-
ling har varit utvecklingen av hjärt-lungmaskinen. Möjligheten till hjärtkateterisering 
och angiokardiografi på 1950-talet och utvecklingen av ultraljudsdiagnostiken, kan i 
högsta grad också räknas till de stora historiska genombrotten.
Sedan 1980-talet har det successivt blivit 
möjligt att operera och korrigera kom-
plexa medfödda hjärtfel redan på nyföd-
da barn. Andra hörnstenar i utvecklingen 
har varit pacemakerbehandling på barn, 
liksom allt fler möjligheter till behand-
ling med kateterteknik. Möjligheterna 
till hjärttransplantation på barn har ökat 
i hög grad på grund av behandling med 
mekaniskt hjälphjärta. Antalet barn som 
opereras för medfött hjärtfel i Sverige 
per år är cirka 500. Antalet som behand-
las med kateterteknik är ca 250, medan 
hjärttransplantation utförs på cirka tio 
barn årligen. Den diagnostiska säkerhe-
ten har sedan mitten 1990-talet förbätt-
rats avsevärt tack vare bättre bild- och 
funktionsdiagnostik. Ultraljudstekniken 
har förfinats med möjligheter till tredi-
mensionell avbildning och avancerad 
funktionsbedömning. MR tekniken ger 
idag såväl anatomisk som funktionell 
kartläggning och via kontrast också väv-
nadskarakteristik. Även CT tekniken har 
utvecklats och kan med allt lägre stråldo-
ser ge detaljerade tredimensionella bilder.

Chanserna till överlevnad är god
Under senare tid har också utvecklingen 
av fosterkardiologin kommit att få en stor 
påverkan på patienter med medfödda 
hjärtfel. En genomgripande förändring 
i Sverige var förstås centraliseringen av 
barnhjärtkirurgin till Göteborg och Lund 
1993, där man sedan lyckats nå mycket 
goda resultat så att tidig överlevnad sedan 
länge ligger på cirka 98 procent. Resulta-
ten redovisas årligen i kvalitetsregistret 
för medfödda hjärtfel (www.swedcon.
ucr.se) där också 1- och 3-årsöverlevnad 
efter de kirurgiska ingreppen redovisas. 
Barn som endast kan behandlas till en-
kammarcirkulation, cirka 10 procent av 
samtliga som opereras, har i en aktuell 

nationell studie visat sig ha en långtids-
överlevnad varierande från drygt 70 pro-
cent till cirka 90 procent, beroende på 
underliggande diagnos. Cirka 4 procent i 
denna patientgrupp har genomgått hjärt-
transplantation.

Vid s.k tvåkammarkirurgi, som ju berör 
de flesta av barnen som föds med medfött 
hjärtfel, är långtidsöverlevnaden mycket 
god, i de flesta grupper över 95 procent. 
Exempel på grupper där normal överlev-
nad efter behandling kan förväntas och 
där inget behov av ytterligare behandling 
finns, är hos barn med kammarseptum-
defekt, öppenstående ductus arteriosus, 
förmaksseptumdefekt och de flesta med 
förträngning av pulmonalklaffen. Dessa 
barn, som totalt utgör cirka 50 procent av 
alla behandlade, kan alltså friskskrivas en 
tid efter ingreppen. Övriga grupper, barn 
som behandlats för exempelvis Fallot´s 
anomali, transposition av de stora artä-
rerna, valvulär aortastenos eller coarcta-
tio aortae, har också en utomordentligt 
god chans att överleva långt upp i vuxen 
ålder (>95 procent långtidsöverlevnad) 
men behöver följas kontinuerligt på 
grund av viss risk för olika typer av kom-
plikationer som kan behöva åtgärdas.

Behov av bättre fungerande 
stödprogram
Drygt 20 procent av de barn som be-
handlas för medfött hjärtfel har även an-
nan problematik, och det är klart visat att 
den neurologiska och kognitiva utveck-
lingen hos dessa barn är påverkad med 
behov av stöd och hjälp under barn- och 
ungdomstiden. Här behövs helt klart ett 
bättre fungerande program i regionerna, 
på sjukhusen och i skolorna så att dessa 
barns behov tillgodoses.

Den fortsatta tekniska utvecklingen av 
de diagnostiska metoderna, de kirurgiska 

möjligheterna och kateterinterventioner 
kommer förstås att ytterligare förbättras 
och god forskning är central för den vi-
dare utvecklingen. Svenska barnkardio-
logisk forskning spänner över så väl ex-
perimentella, translationella och kliniska 
projekt som över kvalitativ forskning om 
transition, patientupplevelse och hälsore-
laterad livskvalitet.

Sverige har ett välfungerande multipro-
fessionellt nätverk inom barnhjärtsjuk-
vård med kurser, gemensamma region-
dagar, nationella forskningsmöten liksom 
nära samarbete med Hjärtebarnsfonden.

Fortsatt utbildning av inte bara läkare 
utan även andra yrkesgrupper avgörande 
för fortsatt och bättre omhändertagande 
av våra patienter – både lokalt och vid 
våra barnhjärtkirurgiska centrum.
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Under de senaste decennierna har den 
prenatala detektionsgraden av allvarli-
ga medfödda hjärtfel ökat i Sverige (1). 
Fosterhjärtscreening ingår i den fostera-
natomigranskning som utförs i samband 
med mödravårdens rutinultraljud i gravi-
ditetsvecka 18–20. Initialt krävdes endast 
dokumentation av ”fyrkammarbilden”, 
därefter kompletterades med vyer som 
visualiserar de stora kärlen och kärlbå-
garna, vilket ökade detektionsgraden av 
flera typer av hjärtfel. Under 2022 utöka-
de Svensk förening för Obstetrik och Gy-
nekologi (SFOG) fosterhjärtscreeningen 
till att även omfatta färgdoppler och år 
2023 utnämndes till ”Fosterhjärtats År” 
för att sprida kunskap om fosterhjärtdi-
agnostik.

När ett hjärtfel diagnosticeras prenatalt 
informeras de blivande föräldrarna om 
diagnosen och dess prognos, behandling 
som kan bli aktuell samt eventuell möjlig-
het till avbrytande av graviditeten.
Utvidgad utredning för att identifiera 
extrakardiella missbildningar och foster-
vattenprov för genetisk analys erbjuds. 
Den fortsatta prenatala uppföljningen, 
förlossningen och det postnatala omhän-
dertagandet planeras i samråd mellan 
barnkardiolog, obstetriker och v b andra 
subspecialiteter.

Kritiska medfödda hjärtfel
Kritiska hjärtfel är sådana som kräver in-
grepp under neonatalperioden. Numera 
upptäcks 42 procent av alla kritiska hjärt-
fel i Sverige prenatalt (2). Dessa hjärtfel 
kräver förlossning på barnhjärtkirurgiskt 
centrum. Bland de kritiska hjärtfelen har 
enkammarhjärtan den högsta prenatala 
detektionsgraden då man ofta ser en av-
vikande fyrkammarbild. Denna grupp är 
också förknippad med en hög avbrytan-
defrekvens (1).

Det vanligaste kritiska hjärtfelet, co-
arctatio aortae (CoA), har däremot en 
låg prenatal detektionsgrad på 25–30 
procent (Fig 1). Trettio procent av bar-
nen med CoA i Sverige lämnar sjukhuset 
utan diagnos trots prenatal screening och 
postnatal undersökning (2). Anledning-
en till den låga perinatala detektionsgra-
den är att CoA oftast inte utvecklas förrän 
ductus arteriosus har slutit sig. Under 
fosterlivet ses oftast enbart ospecifika av-
vikelser såsom en mer uttalad sidoskill-
nad mellan kamrarna och de stora kärlen. 
Utökat screeningprotokoll, fortlöpande 
utbildning samt möjlighet till feedback 
skulle kunna bidra till högre prenatal de-

tektionsgrad av allvarliga hjärtfel inklusi-
ve CoA (3).

Vissa kritiska hjärtfel löper risk för akut 
försämring direkt efter förlossningen och 
kräver en mer avancerad förlossnings-
planering med ett högspecialiserat team 
i beredskap. Hypoplastiskt vänsterkam-
marsyndrom med restriktivt förmakssep-
tum samt transposition av de stora kärlen 
med intakt kammarseptum och en liten 
förmakskommunikation tillhör denna 
grupp. Prenatal diagnos av dessa tillstånd 
kan bidra till minskad preoperativ morbi-
ditet och mortalitet (4).

Andra patientgrupper
Tack vare förbättrad fosterhjärtscreening 
upptäcks även andra typer av avvikel-
ser. Ett exempel är kärlringar, en grupp 
medfödda kärlmissbildningar där aor-
tabågen och dess förgreningar bildar en 
ringstruktur runt luftröret och matstru-
pen, vilket kan orsaka andnings- och 
sväljningssvårigheter. Symtomen är ofta 
ospecifika och varierar i intensitet, vilket 
innebär risk för försenad diagnos och be-
handling. Förbättrad prenatal detektion 
har ökat det totala antalet diagnostisera-
de fall de senaste åren. Detta ställer krav 
på strukturerade handläggningsrutiner 
postnatalt (5).

Utöver strukturella hjärtfel möjliggör 
fosterekokardiografi även diagnos, upp-
följning och behandling av hjärtarytmier 
hos fostret. Utvecklingen inom foster-
hjärtdiagnostik har möjliggjort tidig 
detektion av fler olika hjärtsjukdomar. 
Korrekt prenatal diagnos med adekvat 
rådgivning och noggrann förlossnings-
planering ger möjlighet till bättre förbe-
redelser, ett optimerat perinatalt omhän-
dertagande och därmed förbättrat utfall 
för dessa barn (4). Att öka den prenatala 
detektionsgraden i hela landet och att  
bemöta en förändrad patientgrupp, är 
centrala mål framöver.
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Fosterhjärtdiagnostik 
– hur har den förändrat 
vår patientgrupp?
Tack vare den snabba utvecklingen inom fosterhjärtdiagnostik kan man idag 
upptäcka flertalet hjärtsjukdomar i ett tidigt stadie. Numera upptäcks 42 procent 
av alla kritiska hjärtfel i Sverige prenatalt. Korrekt prenatal diagnos med adekvat 
rådgivning och noggrann förlossningsplanering är oerhört viktig. 
Detta banar väg för bättre förberedelser, ett optimerat perinatalt omhändertagan-
de och därmed förbättrat utfall för patienterna. Dagens barnhjärtvård har siktet 
på att öka den prenatala detektionsgraden i hela landet, och att inkludera nya 
patientgrupper inom området.
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Trender i prenatal detektion av allvarligt hjärtfel i Sverige.
Andel bland levande födda barn som fått sin diagnos under fostertiden per diagnosgrupp (%) och per födelseår; Enkammarhjärta 
(alla varianter), Atrioventrikulär septumdefekt (AVSD), Överridande artär (inkl varianter av Fallot och Double Outlet Right Ventric-
le), Transposition av de stora artärerna, Coarctatio aortae (CoA).
Illustration: SWEDCON. Swedcon Årsrapport 2022 (Available from https://www.ucr.uu.se/swedcon/arsrapporter).
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Sedan drygt 10 år tillbaka POX-screenas alla nyfödda 
barn i Sverige. POX-screeningen tillsammans med den 
rutinmässiga ultraljudsundersökningen (RUL) av foster 
och den postnatala barnläkarundersökningen på BB, 
kompletterar varandra. De har tillsammans resulterat 
i en allt bättre detektion av livshotande hjärtfel innan 
hemgång från förlossningssjukhuset.

Tidig diagnos är avgörande för att öka 
överlevnaden och minska risken för all-
varliga komplikationer hos nyfödda med 
livshotande hjärtfel. I Sverige har ca 1 av 
1000 levande födda ett sådant hjärtfel, 
och behöver genomgå operation eller 
kateterintervention neonatalt. Så länge 
ductus arteriosus inte stängt sig kan dessa 
barn sakna symptom och tecken på hjärt-
sjukdom och riskerar att lämna BB odi-
agnostiserade.

Screening för tidig detektion av hjärtfel
Nuvarande screeningmetoder för tidig 
upptäckt inkluderar rutinmässig ultra-
ljudsundersökning under graviditeten 
(RUL) samt barnläkarundersökning efter 
födseln. Sedan drygt ett decennium un-
dersöks också alla nyfödda i Sverige med 
pulsoximetri (POX) innan de lämnar för-
lossningssjukhuset. En stor prospektiv 
kohortstudie från Västra Götalandsregi-
onen 2009 visade på den betydande nyt-
tan av att mäta syrehalten i hand och fot, 
som komplement till den rutinmässiga 
barnläkarundersökningen för detektion  
innan hemgång av hjärtfel med duk-
tus-beroende system- eller lungcirkula-
tion. (1) Detta ledde till ett införande av 
generell POX-screening såväl nationellt 
som internationellt. Flera studier däref-
ter har visat ett tydligt samband mellan 
POX-screening och en minskad tidig 
dödlighet. (2)

POX-screeningen är säker, kostnadsef-
fektiv och accepteras väl av både vårdper-
sonal och vårdnadshavare. Screeningen 
fångar upp onormalt låg arteriell syrehalt 
i hand och/eller fot oavsett orsak. Positi-
va screening-resultat som inte beror på 
hjärtfel, har även lett till tidig detektion 
av andra potentiellt allvarliga tillstånd, 
främst lungsjukdomar och infektioner. 
(3)

Nationella resultat av nuvarande 
screening för livshotande hjärtfel
2023 publicerade vi nationella data på re-
sultatet av nuvarande screeningmetoder 
för livshotande hjärtfel. (4) Vi kunde visa 
att RUL, POX och barnläkarundersök-
ning på BB kompletterar varandra och 
resulterar i en hög detektion. Närmare 
90 procent av de inkluderade 630 fallen 
upptäcktes prenatalt eller postnatalt före 
utskrivning från BB. Endast ett barn av-
led under en 6-årsperiod till följd av ett 
sent upptäckt hjärtfel (hypoplastisk vän-
sterkammarsyndrom). Bland nyfödda 

med cyanotiska hjärtfel utan prenatal 
diagnos, såsom pulmonalisatresi och ut-
talad Fallots tetrad, upptäcktes alla med 
hjälp av POX-screening. Av 50 nyfödda 
med postnatal diagnos av transposition 
av de stora kärlen, detekterades 49 vid 
POX-screeningen. (4) I kohortstudien 
från 2009, skickades 11 av 25 nyfödda 
med transposition hem odiagnostiserade 
från förlossningssjukhus utan POX-scre-
ening. (1)

Vår nationella studie visade dock att 
både POX-screening och RUL är okäns-
liga för detektion av coarctatio aortae. 
Av 131 nyfödda med postnatal diagnos 
av coarctation var endast 24 positiva på 
POX-screening (18 procent). Vid barnlä-
karundersökning hade 53 symtom eller 
fynd, som tex svaga femoralispulsar (33 
st). Av 131 skickades 56 hem utan diag-
nos varav 22/56 (39 procent) återinlades 
med svår hjärtsvikt som krävde intensiv-
vård.

Vad händer i framtiden?
POX-screeningen har lett till en betydan-
de förbättring av den tidiga detektionen 
av livshotande hjärtfel och kompletterar 
övriga screeningmetoder. Fortfarande 
missas framför allt, såväl prenatalt som 
postnatalt. Förbättringar i den prenatala  
detektionen, och eventuellt tillägg av 
perfusionsindex till den postnatala scre-
eningen, kan förhoppningsvis bidra till 
att färre skrivs hem utan diagnos i fram-
tiden. (5)
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POX-screening – hur har 
den påverkat upptäckten 
av livshotande hjärtfel?
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Kardiomyopati hos 
barn och ungdomar
Kardiomyopati (CM) är de sjukdomar som drabbar hjärtmuskeln, som inte kan 
förklaras av onormal kardiell belastning eller medfött hjärtfel. Debut av CM kan 
ske i alla åldrar, men är en ovanlig sjukdom i pediatrisk population, uppskattad 
årlig incidens 1.1-1.5/100000 för barn och ungdomar <18 år(1). Risken för allvar-
lig arytmi och kardiella tillbud måste fortlöpande omvärderas under uppföljning 
snabb progress kan ske under pubertal tillväxtspurt.
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Kardiomyopati klassificeras utifrån fe-
notyp, dvs hjärtats struktur vid imaging 
samt påverkan på hjärtfunktionen; Dila-
terad kardiomyopati (DCM), hypertrof 
kardiomyopati (HCM), arytmogen kar-
diomyopati (ACM) och restriktiv kar-
diomyopati (RCM), med sina specifika 
definitioner (1,2). I pediatrisk ålder är 
DCM och HCM vanligast (1,2), men öv-
riga kardiomyopatier förekommer i pe-
diatrisk population. ACM har sannolikt 
underskattats i pediatrisk ålder, och när 
den förekommer har sjukdomen allvarli-
ga symtom (3).
Barn anpassar sig till sin förmåga, varför 
symtomen kan variera från symtomfri 

till akuta symtom såsom andningsbe-
svär, bröstsmärta, onormalt allmänpåver-
kad vid infektion, syncope eller plötsligt 
hjärtstopp (1,2). Vid undersökning före-
kommer vanligen påverkad tillväxtkurva, 
blåsljud, EKG-förändringar eller hjärt-
förstoring vid hjärt-lungröntgen. Vid 
hjärt-ultraljud/hjärtMR avslöjas typ av 
kardiomyopati [1,2].

Vanligaste orsaken till oväntad 
plötslig död
Tillståndet är allvarligt och behöver nog-
grann utredning. Kardiomyopatier är 
den vanligaste orsaken till oväntad plöts-
lig död bland barn och ungdomar. Varje 

nyupptäckt fall behöver diskuteras med 
barnkardiolog för att avgöra vårdnivå för 
fortsatt utredning, och start av specifik 
behandling. En basal utredning kan göras 
på hemortssjukhuset och skall omfatta 
EKG, hjärt-lungröntgen, hjärtultraljud 
samt basala lab-prover (2).

Prov för genetisk analys skall utföras 
vid påvisad kardiomyopati oavsett patien-
tens ålder. Pediatrisk kardiomyopati har 
större spektrum av bakomliggande orsa-
ker varför den genetiska utredningen bör 
anpassas till ålder och fenotyp. Genetisk 
analys kan ha stor betydelse för patienten 
men också för fortsatt familjeutredning, 
där förstagradssläktingar primärt skall 

(Fig.1). Referens: Östman-Smith I, Sjöberg G, Fernlund E et al. Cardiol Young, 2023;33:S93

erbjudas klinisk undersökning med EKG 
och hjärtultraljud även vid negativ gene-
tisk utredning hos probanden (2).
Pediatriska kardiomyopatier har vanligen 
genetisk orsak med autosomalt dominant 
nedärvningsmönster, men en relativt hög 
proportion av de-novo-mutationer hos 
barnpatienter (1,2). HCM kan också or-
sakas av metabol sjukdom tex glucogen 
storage disease (GSDs), eller vara del av 
syndrom, tex RASopatier inklusive Noo-
nan Syndrom. DCM kan även orsakas 
av allvarlig myokardit, medfött hjärtfel, 
mitokondriell-, neuromuskulär sjukdom 
eller syndrom. ACM har vanligen gene-
tisk orsak.

Läkemedelsbehandlingen vid kar-
diomyopati är beroende på fenotyp och 
skall skötas i samråd med barnkardiolog. 
Vid DCM inleds behandlingen vanligen 
på barnkardiologiskt centra med optime-
ring av hjärtsviktsmedicinering. Ett fåtal 
patienter årligen drabbas av så svårt ned-
satt hjärtfunktion att extern hjärtpump 
behövs i väntan på hjärttransplantation 
(2,4).

Vid HCM rekommenderas hög-dos 
betablockad, vid utflödesobstruktion 
tillägg av Disopyramid. Hjärtkirurgisk 
behandling i form av myektomi kan vara 
nödvändig (2,5).

ICD är indicerad som sekundärprofy-
lax efter hjärtstopp, som bridge-to-trans-
plant, men bör även övervägas hos 
högriskpatienter vid HCM eller ACM 
(2,4-6). Detta eftersom kumulativ risk för 
plötslig död eller hjärtstopp är hög ffa för 
HCM patienter, diagnostiserade under 
12 års ålder (Fig 1).

Risken för allvarlig arytmi och kardiel-
la tillbud måste fortlöpande omvärderas 
under uppföljning, då snabb progress kan 
ske under pubertal tillväxtspurt. Flera 
forskargrupper erbjuder riskvärderings-
verktyg on-line där det bäst validerade är 
HCMRiskKids https://hcmriskkids.org/, 
helst i kombination med EKG-baserad 
riskvärdering med EKG risk-score www.
ecgriskscore.org/ (5,6). För ARVC (>14 
år) https://arvcrisk.com/risk2/. Livsstils-
modifiering rekommenderas liksom psy-
kosocialt stöd till den drabbade familjen. 
Med modern behandling av pediatrisk 
kardiomyopati får patienten en bättre 
livskvalitet och framtid.
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Fallot – hur går det sedan?
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Symtomen postpartum varierar med 
graden av utflödesobstruktion, från cya-
nos vid slutning av ductus arteriosus, till 
balanserad cirkulation med begränsade 
symtom, till lungövercirkulation med 
hjärtsviktssymtom. Detta påverkar preo-
perativt omhändertagande. Nästan 60 
procent av patienter med Fallot har upp-
täckts prenatalt under de senaste 5 åren 
och detektionsgraden ökar stadigt. Det 
är vanligt för barn med Fallot att ha ge-
netiska avvikelser inklusive 22q11DS (7 
- 14 procent) och trisomi 21 (5 procent) 
samt extrakardiella missbildningar (1,2).

Primärkorrektion
Fallot korrigeras kirurgiskt vanligtvis vid 
ca 4 - 6 månaders ålder men tidigare-
läggs vid svårare symtom. Operationen 

innefattar slutning av kammarseptum-
defekten och vidgning av högerkam-
marutflödet. I mer än hälften av fallen 
krävs att man klyver genom klaffringen 
och vidgar den med en transannulär 
patch, vilket förstör klafffunktionen och 
orsakar betydande insufficiens. Man för-
söker därför alltid, om möjligt, bevara 
pulmonalisklaffen. Hos de som genom-
går klaffbevarande kirurgi finns det ofta 
kvar en utflödesobstruktion. Dessutom 
medför operationen retledningshinder 
(ffa högersidigt skänkelblock).

Barn med Fallot följs livet ut av barn-
kardiologer och sedan vuxenkardiologer 
med specialexpertis. Tidigare operation 
och ev kvarvarande hjärtavvikelse in-
nebär ökad risk bl a för dilatation och 
hjärtsvikt av både vänster och höger 

kammare, förträngning av lungartär och 
arytmier. De behöver därför genomgå 
regelbunden utredning med ekokardio-
grafi, EKG, Holter och senare även med 
MR hjärta, CT och arbetsprov.

Mortalitet och morbiditet
Vi har tillsammans med barnkardiolog 
Kalliopi Kazamia (Uppsala) och thorax-
kirurgerna Kiet Tran (Lund) och Mats 
Synnergren (Göteborg) analyserat ut-
fallen för alla 595 barn som korrigerats 
för Fallot i Sverige, födda mellan 2000  
- 2023. Överlevnanden är mycket god ef-
ter Fallotkorrektion i Sverige; 99 procent 
10-årsöverlevnad och 97 procent 20-år-
söverlevnad. Mortalitetsrisken är högre 
vid genetisk avvikelse. Liknande siffror 
ses internationellt (3).

T v. Fallot innan operation . T h. Fallot opererad med transannulär patch.
Illustration: Boris Nilsson, Thoraxkirurg, Drottning Silvias barnsjukhus i Göteborg

Fallots anomali är ett vanligt men komplext hjärtfel. Grundfelet innebär en förskjutning 
av hjärtats utflöden. Detta resulterar i en kammarseptumdefekt, där aortan sitter ovanpå 
hålet, d v s överrider kammarseptum och ansluter till båda kammarna, samt en 
varierande grad av utflödeshinder till lungcirkulationen.

Operationstekniken vid primärkor-
rektionen påverkar långtidsprognosen. 
Vid klaffbevarande kirurgi har endast 
ca 20 procent behövt reintervention 20 
år efter primärkorrektion. Motsvarande 
siffra för de som fått transannulär patch 
är 60 procent. Den vanligaste reinter-
ventionen är implantation av en ny pul-
monalisklaff. Detta sker oftast via öppen 
kirurgi men allt oftare används kateter-
buren teknik. Dessa klaffar är biologis-
ka och behöver inte waranbehandling. 
Klaffarna har dock begränsad hållbarhet 
och kommer därför behöva bytas ut, 
vilket gör att många patienter behöver 
genomgå flera ingrepp. En annan indi-
kation för reintervention vid Fallot kan 
också vara förträngning i någon av lun-
gartärgrenarna, vilket vanligen behand-
las med stent via kateterteknik.

Majoriten kan leva som vanligt
Allvarliga rytmrubbning uppstår ffa 
i vuxen ålder. Endast 0,5 procent av 
svenska Fallotbarn har behövt pacema-
ker till följd av AV Block III, de flesta i 
anslutning till primärkorrektion. Flera 
patienter har fått ventrikulära extraslag, 
enstaka har fått ventrikeltakykardi men 
endast en patient har fått en ICD.

Barn med Fallot orkar i snitt 85 pro-
cent av normalt på arbetsprov (4). Abso-

luta majoriteten går i vanlig skola, del-
tar i skolidrott och påverkas inte av sitt 
hjärtfel i sin vardag.

Sammanfattningsvis lever de flesta 
barn med Fallot ett bra liv efter korrek-
tion, trots risken för framtida kompli-
kationer och ingrepp, vilket avspeglar 
utvecklingen inom svensk barnhjärts-
jukvård.
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Barn med medfödda hjärtfel har visat sig ha en högre prevalens av ADHD i jämförelse 
med andra barn. För att dessa barn ska få så bra behandling och uppföljning som möjligt 
behöver vi öka kunskapen för sambandet mellan medfödda hjärtfel och neuropsykiatrisk 
funktionsnedsättning. En av de betydande insatser som gjorts är framtagandet av ett na-
tionellt uppföljningsprogram. Detta ska fungera som stöd för att tidigt identifiera funk-
tionsnedsättningar hos barn med medfött hjärtfel.

Estelle Naumburg, Docent, barnkardio-
log, lektor i pediatrik, Umeå Universitet, 
Östersunds barnklinik
E-mail: estelle.naumburg@regionjh.se
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ADHD medicinering 
och medfödda hjärtfel

Överlevanden för barn med medfött 
hjärtfel har ökat dramatiskt de senaste 
decennierna och ett växande antal barn 
med medfödda hjärtfel når vuxen ålder. 
Barn med medfödda hjärtfel har visat sig 
ha en högre prevalens av ADHD jämfört 
med barnpopulationen i allmänhet (1,2). 
Risken för neuropsykiatriska diagno-
ser och symptom förekommer oavsett 
krävt hjärtlungmaskin eller inte under 
sin hjärtoperation, och gäller både enkla 
och komplexa hjärtfel (1,2). Andra bidra-
gande orsaker som diskuteras är genetisk 
predisposition, tidiga (ev. intrauterina) 
hjärnskador eller psykosociala stressorer 
hos barn med kronisk sjukdom.

Den kardiella säkerheten kring 
behandling med psyktropa läkemedel
Läkemedelsbehandling av psykiatriska 
symtom ökar bland unga i Sverige, sam-
tidigt som allt fler unga söker för allvar-
liga symtom från hjärtat (3,4). Frågor om 
den kardiella säkerheten kring behand-
ling med psykotropa läkemedel, så som  
ADHD-mediciner, har blivit allt vanliga-
re inom barnkardiologin, och då speciellt 
för barn med medfött hjärtfel. Kunskaps-
läget är dock svagt, och inga tidigare 
studier har fokuserat på interaktionen 
mellan psykiatriska läkemedelskombi-
nationer, kardiella biverkningar och barn 
med hjärtfel. En liten studie har visat att 
QTc förlängs hos ungdomar utan hjärtfel 
med psykiatrisk läkemedelsbehandling, 
och speciellt hos de med polyfarmaci (5). 
Risken med läkemedelsinducerad för-
längd QTc, och ffa hos barn med hjärtfel, 
är inte känd.

Tack vare de stora nationella register 
som finns i Sverige d v s kvalitetsregister 

som Swedcon, samt registren för sluten-
vård, öppenvård, läkemedel på recept, 
och dödsorsaker, kan vi  få vetenskapligt 
stöd för vår kliniska erfarenhet. En natio-
nell farmakovigilansforskning pågår nu i 
Sverige och preliminära resultat visar att 
incidensen för hjärtrelaterade händelser 
hos alla unga patienter med psykiatrisk 
läkemedelsbehandling är knappt 1 pro-
cent men att incidensen ökar betydligt 
vid behandling med flera läkemedel sam-
tidigt och att en liten del av patienterna 
står för över en femtedel av återkomman-
de händelser i hjärtat (opublicerat).

Noggrann övervakning och 
kontroll krävs
En multidisciplinär vårdmodell är avgö-
rande för att möta de komplexa behoven 
hos barn med medfödda hjärtfel och 
ADHD. Regelbundna kardiella utvärde-
ringar och uppföljningar är viktiga för 
att övervaka eventuella hjärtrelaterade 
biverkningar av ADHD-behandling. Se-
dan 2015 finns riktlinjer som stöd vid 
behandling av hjärtebarn med ADHD 
(Vårdprogram för barnkardiologisk 
övervakning vid läkemedelsbehandling 
av barn och ungdomar med ADHD, 
(https://sbkf.barnlakarforeningen.se/
vardprogram/). Svensk barnkardiologisk 
förening har också utarbetat ett nationellt 
uppföljningsprogram för att tidigt iden-
tifiera funktionsnedsättningar hos barn 
med medfött hjärtfel (Nationellt uppfölj-
ningsprogram ”Hjärtat och hjärnan”.)

I de allra flesta fall kan hjärtebarn, 
även de med arytmisjukdom, som också 
drabbas av ADHD behandlas med cen-
tralstimulantia, men vissa anpassningar 
kan vara nödvändiga och mycket nog-

grann övervakning och kontroll krävs 
från förskrivande läkare i samråd med 
barnkardiolog. Barn med långt QT-syn-
drom (LQTS), kan behandlas med vissa 
psykotropa läkemedel, men noggrann 
övervakning av QT-intervallet är extra 
viktigt (Nationellt vårdprogram för med-
fött långt QT-syndrom). Kontakt med 
barnkardiolog kan ge stöd i valet av läke-
medel (se vårdprogrammet om ADHD). 
Sammanfattningsvis är det viktigt att öka 
kunskapen för sambandet mellan med-
födda hjärtfel och neuropsykiatrisk funk-
tionsnedsättning, så som ADHD, samt 
att identifiera bästa praxis för behandling 
och uppföljning för att nå bästa möjliga 
resultat för våra hjärtebarn.
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”Hjärtat och hjärnan” 
– nationellt uppföljningsprogram 
för barn och ungdomar med 
hjärtsjukdom
Alla barn och ungdomar med kroniska sjukdomar har rätt till en god och jämlik vård. Vården 
skall inkludera uppföljning av både grundsjukdomen och dess komplikationer. Detta har särskild 
betydelse för ”de nya överlevarna”, d v s de barn och ungdomar som idag lever med t ex komplexa 
hjärtsjukdomar1. Trots framgångar inom medicinsk och kirurgisk behandling av hjärtsjuk-
domar, kvarstår risker för komplikationer som kan påverka den drabbades fysiska ork, tillväxt 
och utveckling2,3.

Barn och ungdomar med komplicera-
de hjärtfel har förhöjd risk för påverkad  
kognitiv, social, emotionell och motorisk 
utveckling (2,4). Det gäller särskilt när 
hjärnans cirkulation varit annorlunda  
under fostertiden, eller om upprepad  
kirurgisk behandling i hjärt-lungmaskin 
behövts under första levnadsåret.

I det nationella uppföljningsprogram-
met ”Hjärtat och Hjärnan”, ges rekom-
mendationer om regelbunden tvär-
professionell uppföljning för att tidigt 
uppmärksamma behov av stöd och åt-
gärder som kan främja barnets eller ung-
domens utveckling, öka dess möjligheter 
att klara skolgång, delta i fritidsaktiviteter 
och utvecklas till självständiga individer 
(5).

Uppföljningen avgörs av riskerna 
för komplikationer
Uppföljningsprogrammet ”Hjärtat och 
Hjärnan” tar hänsyn till att riskerna för 
neurologiska, psykomotoriska, kogni-
tiva och psykosociala svårigheter, som 
konsekvens av hjärtsjukdomen (3,4), 
skiljer sig mellan olika diagnosgrupper. 
Högrisk-gruppen rekommenderas regel-
bunden och omfattande tvärprofessionell 
uppföljning hos barnhjärtläkare, sjuk-
sköterska, kurator, dietist, fysioterapeut, 
arbetsterapeut, logoped och psykolog, i 

samverkan med föräldrar och förskola 
eller skola. I högrisk-gruppen inklude-
ras barn som är födda med livshotande 
hjärtsjukdomar, som krävt hjärtoperation 
första levnadsmånaden (t ex hjärtfel som 
enkammarhjärta, transposition av de sto-
ra kärlen, och vissa cyanotiska hjärtfel), 
vilket rör sig om ca 125 barn per årskull 
i hela Sverige. Uppföljning enligt hög-
risk-programmet rekommenderas även 
till barn med riskfaktorer som prematu-
ritet, låg födelsevikt eller med lång eller 
komplicerad vårdtid på sjukhus i sam-
band med hjärtkirurgi samt till barn som 
hjärttransplanterats.

Gruppen med medelhög risk rekom-
menderas regelbunden screening med 
hjälp av screeninginstrumenten PedsQL 
och 5:15, samt före skolstart, utvärdering 
hos fysio-och arbetsterapeut. I gruppen 
med medelhög risk inkluderas barn och 
ungdomar med hjärtfel som krävt hjärt-
kirurgi under första levnadsåret och där 
livslång kardiell uppföljning är motive-
rad (t ex hjärtfel som atrioventrikulär  
septum defekt, icke cyanotisk Fallots 
anomali och koarktation). Då olika ut-
maningar uppstår i takt med individens 
utveckling (3), poängteras vikten av kon-
tinuerligt stöd och regelbunden uppfölj-
ning från spädbarnstiden genom små-
barnsåren och skolåren upp till vuxen 

ålder. De flesta barn och ungdomar med 
hjärtsjukdom har okomplicerade klaff- 
eller shunthjärtfel, som kan åtgärdas med 
gott resultat (t ex ASD, VSD, PDA och 
pulmonalklaff-stenos). Dessa patienter 
har låg risk för påverkad utveckling och 
rekommenderas inte annan regelbunden 
uppföljning än den som sker inom barn- 
och skolhälsovården.

Rollfördelningen inom vården för 
barn och ungdomarna
Uppföljningsprogrammet ”Hjärtat och 
Hjärnan” är ett komplement till, och 
ersätter inte, uppföljningen inom barn- 
och skolhälsovården. Samverkan mellan 
barnhjärtsjukvården och barn- och skol-
hälsovården är av stor betydelse. Barn 
och ungdomshabiliteringens organisa-
tion är också en viktig samarbetspartner, 
som ansvarig för den samordnade upp-
följningen av barn och ungdomar med 
svåra funktionsnedsättningar förutom 
hjärtsjukdomen.
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Framstegen inom behandling och diagnostik av medfödda hjärtfel har lett till en ökande 
population av vuxna med medfödda hjärtfel. Snart finns det fler vuxna med medfödda 
hjärtfel än barn med samma diagnos i Sverige. Mortaliteten och morbiditeten bland dessa 
vuxna har förskjutits från medfödda till förvärvade hjärt-kärlsjukdomar, där aterosklero-
tisk sjukdom och dess komplikationer utgör de största orosmomenten.

Från medfött hjärtfel till 
förvärvad hjärt-kärlsjukdom

Grundsjukdomen, i form av ett medfött 
hjärtfel, kan i sig leda till en ökad risk 
för tromboemboliska komplikationer 
inklusive stroke. Förekomst av arytmier, 
hyperviskositet, blodstas, påverkad lever-
funktion, stent och graft, reinterventio-
ner och resthuntar bidrar till den ökade 
risken. Incidensen av stroke bland vux-
na med medfödda hjärtfel är tio gånger 
högre än i normalpopulationen. Många 
behandlas därför med Trombyl eller an-
tikoagulantia, men tydliga riktlinjer för 
förebyggande behandling saknas.

Övervikt och fetma är nu globala häl-
soproblem som även drabbar barn och 
vuxna med medfödda hjärtfel. Personer 
med övervikt och hjärtfel har dessutom 
ökad risk för hypertoni, hyperlipidemi 
och diabetes. Typ 2-diabetes och metabo-
la syndromet är vanligare i denna grupp 
än i normalpopulationen, och cyanos 
verkar vara en ytterligare riskfaktor ut-
över de traditionella riskfaktorerna. Pa-
tienter med Turners syndrom är särskilt 
utsatta för metabolt syndrom och fetma.

Vad innebär det att leva med 
medfött hjärtfel?
Att leva med ett medfött hjärtfel inne-
bär en livstid av upprepad stress, både i 
form av oro, ångest och depression, samt i 
form av fysisk stress från själva hjärtfelet, 
olika operationer, konstgjorda material i 
kroppen och avvikande blodcirkulation. 
Denna upprepade stress kan leda till akti-
vering av låggradig inflammation, vilket i 
sin tur ökar risken för insulinresistens och 
ateroskleros. Dessutom har 34 procent av 
unga vuxna med medfödda hjärtfel högt 
blodtryck, både systoliskt och diastoliskt, 
vilket i sig ökar risken för ateroskleros. 
Redan bland unga med medfödda hjärtfel 
ses ökad kärlstelhet och ökad intima-me-
diatjocklek, en surrogatmarkör för tidig 
ateroskleros. 

Sammanfattningsvis ser vi flera ökade 
risker för framtida hjärt-kärlsjukdom hos 
barn med medfödda hjärtfel. Detta måste 
uppmärksammas och förebyggande in-
satser behövs från tidig ålder. Medicinsk 
behandling av arytmi, hypertoni, hjärt-
svikt, förhöjda blodfetter och antitrom-
botisk behandling är viktig både under 
uppväxten och i vuxen ålder.

Vikten av en hälsosam livsstil
Det är också avgörande att uppmärk-

samma påverkbara livsstilsfaktorer för 
att minska risken för framtida förvärva-
de hjärt-kärlsjukdomar. Detta inkluderar 
att undvika nikotin och alkohol, samt att 
främja en hälsosam kost och regelbunden 
fysisk aktivitet.

Det är viktigt att vara medveten om 
de särskilda utmaningar dessa familjer 
möter, såsom nutritionsproblem i tidig 
ålder, rädsla för fysisk ansträngning och 
hos vissa även kognitiva svårigheter. Idag 
finns en ökad medvetenhet bland både 
sjukvårdspersonal och föräldrar om vik-
ten av fysisk aktivitet, även för barn med 
medfödda hjärtfel. Vi behöver dock er-
bjuda mer konkret information och stöd 
för att uppmuntra fysisk aktivitet från ti-
dig ålder, för att övervinna rädsla och be-
gränsningar inom familjen, sjukvården, 
skola och samhälle.
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Stepstones har utvecklats i samarbete med unga patienter med hjärtfel, deras föräld-
rar, representanter från patientföreningar samt kliniker och forskare. Förberedande 
studier har bl a visat att många ungdomar och föräldrar kände sig oförberedda inför 
överföringen från barn till vuxenvården. Flertalet unga hade svårt att berätta om sitt 
hjärtfel och behövde mer kunskap om sitt tillstånd och dess konsekvenser i vuxenli-
vet. Syftet med programmet är att stärka unga att bli aktiva partners vid övergången 
till vuxensjukvården. Det ska därigenom förbättra deras hälsa och egenvårdsförmå-
ga under denna känsliga period.

Ewa-Lena Bratt, Professor, Barnsjukskö-
terska Barnhjärtcentrum, Drottning Sil-
vias Barn och ungdomssjukhus, Göteborg
Institutionen för vårdvetenskap och 
hälsa, Sahlgrenska akademin, Göteborgs 
universitet https://www.gu.se/en/resear-
ch/health-care-transition-research-group
E-mail: ewa-lena.bratt@gu.se

Fernlund E, Hanseus K, Kamazia K, 
Moons P. The STEPSTONES tran-
sition program for adolescents with 
congenital heart disease is effective 
in improving patient empowerment: 
a randomized controlled trial. J 
Adolesc Health. 2023 Apr. 7:S1054-
139X(23)00114-3. doi: 10.1016/j.
jadohealth.2023.02.019.

3.	 Burström Å. Transition from child 
healthcare to adult healthcare for 
adolescents with congenital heart 
disease. 2018. Avhandling. Karo-
linska institutet. http://hdl.handle.
net/10616/46190

STEPSTONES överföringsprogram:

Hur kan vi förbättra överföring 
från barn till vuxensjukvården 
för unga med hjärtfel?

Övergången från barn- till vuxensjukvård 
för unga med hjärtfel har fått ökad upp-
märksamhet, vilket är naturligt eftersom 
fler barn med hjärtfel överlever till vux-
en ålder. Många av dessa unga patienter 
kommer behöva livslång uppföljning 
inom vården, och behovet av en förbätt-
rad övergång, som sker vid 18-års ålder, 
till vuxensjukvården har blivit tydligt.

Bristande övergångsprocess kan få 
allvarliga konsekvenser
Brister i vården vid övergången har på-
talats av patienter, närstående, patientor-
ganisationer och sjukvårdspersonal. En 
bristande övergångsprocess kan leda till 
negativa konsekvenser både på kort och 
lång sikt, som ökade medicinska och 
psykosociala risker, fler och svårare sym-
tom, utveckling av komplikationer samt 
försämrat välbefinnande och livskvali-
tet. Även förutsättningar för utbildning, 
arbetsmarknad och familjebildning kan 
påverkas negativt. Under ungdomspe-
rioden, en sårbar tid i livet, måste unga 
successivt ta över ansvaret för sin hälsa 
samtidigt som de byter vårdgivare. Sjuk-
vården måste därför anpassa bemötande, 
vård och behandling för att bättre möta 
ungas behov före, under och efter över-
gången till vuxensjukvården (1).

Postivt för ungdomarna på flera plan
Stepstones är ett forskningsprojekt som 
syftar till att utvärdera effekten av ett per-

soncentrerat övergångsprogram för unga 
med långvariga sjukdomstillstånd. Den 
första randomiserade studien genomför-
des i gruppen unga med hjärtfel. Syftet 
med programmet är att stärka unga att bli 
aktiva partners vid övergången till vux-
ensjukvården och därigenom förbättra 
deras hälsa och egenvårdsförmåga under 
denna känsliga period. Stepstones är ge-
neriskt som idé men utvärderades i det 
första steget i gruppen unga med hjärtfel 
(2).

Programmet utvecklades i samverkan 
med unga patienter, föräldrar, represen-
tanter från patientföreningar samt klini-
ker och forskare. Förberedande studier 
visade att många ungdomar och föräldrar 
kände sig oförberedda inför överföringen. 
Ungdomarna hade ofta svårt att berätta 
om sitt hjärtfel och behövde mer kunskap 
om sitt tillstånd och dess konsekvenser i 
vuxenlivet. De ville också ha mer infor-
mation om uppföljningen inom vuxen-
sjukvården och sina nya vårdgivare. Både 
unga och deras föräldrar ansåg att även 
vuxensjukvården har förbättringspoten-
tial när det gäller att möta unga vuxna 
och deras behov (3-5).

Förbättrade självbilden och ökade 
kunskapen om sjukdomen
Stepstones-programmet består av flera 
komponenter där överföringskoordina-
torn har en central roll. Överföringsko-
ordinatorn, en specialistsjuksköterska 

utbildad i ungdomsmedicin och ungdo-
mars hälsa, träffar ungdomarna vid tre 
tillfällen under en cirka 2,5 års period 
med start vid 16 års ålder. Detta anpassas 
efter patientens behov. Den randomisera-
de studien visade att programmet signifi-
kant ökade empowerment, minskade för-
äldradelaktighet, vilket var eftersträvat. 
Det förbättrade även självbilden, förbe-
redde ungdomarna inför övergången och 
ökade deras sjukdomsrelaterade kunskap 
jämfört med en kontrollgrupp som fick 
rutinvård (2). En hälsoekonomisk studie 
har genomförts och analys pågår.

Svensk sjukvård har blivit bättre på att 
diagnostisera och behandla barn med 
hjärtfel, vilket har lett till att fler unga 
genomgår den kritiska övergången till 
vuxensjukvården. Med de resurser som 
samhället satsar ligger också ett ansvar i 
att säkerställa resurser för uppföljning för 
att garantera välbefinnande, livskvalitet 
och en god vuxenetablering.

För mer information om Stepstones 
överföringsprogram: https://youtu.be/
IhLvmDwDjbw?si=XUT7-nTqOZyIFCi2

Referenser
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FAKTA
Stepstones står för Swedish 
transition effects project sup-
porting teenagers with chronic 
medical conditions. Syftet med 
projektet är att stärka unga att 
bli aktiva partners vid över-
gången till vuxensjukvården. 
Det ska därigenom förbättra 
deras hälsa och egenvårdsför-
måga, under denna känsliga 
period.
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Via Hjärtebarnsfonden har vi haft möjlighet att 
få prata med ett ”hjärtebarn” i vuxen ålder.
Idag upptäcks många hjärtfel tidigt men 
Ebba Östergrens upptäcktes och opere-
rades först när hon fyllt 16 år. Ökad puls 
har under många år varit förenad med 
livsfara. Först nu, sju år efter sin andra 
hjärtoperation vågar hon träna regel-
bundet. Den största utmaningen under 
sjukdomstiden var att ta emot oväntade 
besked om sin diagnos och efterföljande 
hjärtoperationer. Då fanns familjen 
alltid där. 
– Det som betydde mest för 
mig när jag var sjuk, var att 
de ställde upp så mycket 
och verkligen stöttade 
mig i allt, säger hon.

”Jag tror varken jag 
eller läkarna räknade 
med de trauman som 
följde ingreppen”

Den största psykiska utmaningen för Ebba har varit att beskeden om hennes båda hjärtoperationer kommit plötsligt och 
utan förvarning.

HJÄRTEBARN/INTERVJUN

Ebba Östergren är uppvuxen i en liten by 
utanför Gränna med mamma och pappa 
och tre systrar. Hon har alltid älskat att 
syssla med olika sportaktiviteter. Från 
tidig ålder har hon varit engagerad i allt 
från fotboll, innebandy och ishockey. 
Fotbollen låg henne varmast om hjär-
tat och så det var den sporten som hon 

fortsatte med från barnaåren upp till övre 
tonåren. Efter grundskolan valde hon att 
gå på fotbollsgymnasium.

Alla dessa år var det allvarliga medföd-
da hjärtfel som Ebba drabbats av, okänt 
för henne och övriga omgivningen.
Vad minns du tydligast från din barn-
dom och de första skolåren? När märkte 

du att något inte stod rätt till med din 
hälsa?
–Som barn var jag väldigt aktiv och satt 
nästan aldrig still. Jag höll på med fot-
boll och innebandy när jag var yngre. 
Mitt första minne av hjärtfelet var när jag 
gick i högstadiet. Vi skulle ha friidrotts-
dag med skolan och alla skulle springa 60 

HJÄRTEBARN/INTERVJUN

meter. Jag var först ut och tog rekordet, 
läraren var helt lyrisk och jag fick hybris. 
Så tänkte att jag kunde springa igen för 
att slå det nya rekordet, men andra loppet 
sprang jag betydligt långsammare och i 
tredje loppet var jag inte ens i närheten av 
mina klasskamraters resultat. Jag orkade 
inte ens ta mig in själv till omklädnings-
rummet själv, mina kompisar fick bära in 
mig. Sedan minns inte jättemycket, mer 
än att allt snurrade och blev svart. Se´n 
vakande jag upp hemma. Det var då allt 
började.

Besvär med andning och kondition 
började ge sig till känna och begränsade 
hennes vardag. Det ställdes diagnoser 
som astma och anorexia, men hon kän-
de att det inte stämde riktigt in på hen-
nes problematik. Diagnosen kom som en 
chock för hennes när hon fyllt 16 år.

–Mitt i tonåren skulle jag operera hjär-
tat. Min första hjärtoperation var en de-
vice operation. Vi fick välja mellan den 
så kallade ”lilla operationen” eller den 
traditionella via bröstkorgen. Vi valde 
den som vi trodde innebar minst kom-
plikationen och kortast rehabilitering. 
Men direkt efter att jag vaknat upp efter 
operationen så hade jag konstiga kompli-
kationer som syn- och känselbortfall, en 
oerhörd huvudvärk och en olustig känsla 
i bröstet. Jag tänkte ”är det så här ni fris-
ka mår?” Man kan säga att jag sedan blev 
den absolut äldsta på hjärtavdelningen 
för barn, för det var trots allt barn-av-
delningen man tillhörde även om jag var  
16 år.

–Sedan följde en jobbig tid. Efter åra-
tal av tjat på sjukvården om att jag kän-
de att något inte stämde med mig efter 
operationen, fick jag det märkliga svaret 
” att jag som så ung tjej inte kunde känna 
skillnad på fysiskt eller psykisk smärta.” 
De kunde hjälpa mig med en remiss till 
psykvården. Efter det slutade jag att ha 
kontakt med sjukvården, och under den 
tiden hade jag gått från barn till vuxen 
utan att ens reflektera kring det.

Flera år senare, när hon nått tjugoårs-
åldern, kom det plötsligt en kallelse till 
en ny operation. Eftersom Ebba levt i fö-
reställningen att det var hennes mentala 
hälsa som skapade problem för henne, 
kom kallelsen som en chock. Hon förstod 
inte sammanhanget. Det blev en akut 
operation. Anledningen var även den 
mycket oväntad.

Varför blev ditt ärende plötsligt så
angeläget?
–Remissen för denna andra operation 
fick jag på grund av ett dödsfall. En annan 
patient med samma symptom som jag, 

alltså de som jag försökt berätta om för 
vården i åratal, dog plötsligt. Så det var då 
jag blev tagen på allvar. Chocken över be-
skedet om akut operation och att jag kan-
ske inte insåg det kritiska läget, gjorde att 
jag först tackade nej. Då fick läkarna mig 
att inse att det var livsavgörande. Om jag 
inte gjorde denna operation så skulle jag 
förmodligen sluta som den andra patien-
ten. Den device som tidigare opererats in 
hotade att skada aortan.

Hur har du upplevt att vården hjälpt dig 
från att vara barnpatient till vuxenpa-
tient?
Vad tänker du kring övergången? Vad 
var bra och vad har varit mindre bra?
–Jag skulle säga att vården inte har hjälpt 
alls med övergången från barn till vuxen. 
Det var som ett stort glapp, att man själv 
som patient skulle jaga efter information 
och ta reda på vilken ny läkare som man 
var tilldelad. Det var väldigt lite informa-
tion om hur det funkar på vuxenavdel-
ningen. Jag var för trött för att orka med 
det, så i mitt fall fick min pappa ta över all 
kontakt med sjukvården. Jag skulle säga 
att övergången var rätt brutal, det kändes 
som man bara blev utkastad från ”barn” 
och sen fick man själv börja jaga vården. 
Det var enorm utmaning och detta tror 
jag kan bli mycket bättre. Kanske en av-
delning för unga vuxna mellan 18-25 år 
hade varit bra.

Hur ser ditt liv ut idag? Upplever du 
begränsningar ditt vardagliga liv?
Vad har varit största utmaningen?

–Idag sju år senare efter min andra 
hjärtoperation har jag äntligen vågat 
börja träna mer regelbundet. Anled-
ningen är att träning för mig länge haft 
kopplingen till risk för att dö. P g a det så 
har det verkligen varit mentalt jobbigt att 
få upp pulsen. I dag tränar en del lands-
vägscykel och springer en del. Det som 
betydde mest för mig när jag var sjuk var 
att min familj ställde upp så mycket och 
verkligen stöttade mig i allt.

Den största utmaningen för mig har 
varit att mina hjärtoperationer alltid 
kommit som en chock. Detta har gjort 
det tufft att fatta vad man gått igenom 
och fatta att man varit sjuk. Så den men-
tala hälsan har absolut varit tuffast för 
mig.

–Andra stora svårigheter med att vara 
ett hjärtebarn, var för mig att jag trodde 
att så fort jag var lagad i hjärtat så skul-
le jag må bra. Jag tror varken jag eller 
läkarna räknade med de trauman som 
följde med ingreppen. Jag fick mentala 
problem från upplevelserna och för mig 
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handlade det mycket om tilliten, Kan jag 
verkligen lita på att jag är frisk nu? Jag 
kände mig lurad, för hela livet hade jag 
gått med hjärtfel utan att veta. Jag hade 
fötts med mitt hjärtfel, men det missades 
att följas upp när jag var barn.

–Jag kände mig också väldigt ensam, 
då jag var den enda som inte var 2 - 4 
år på avdelningen jag hamnade på. Det 
gällde även vid den andra operationen, 
då var jag klart yngst. Det var också svårt 
att gå från barn- till vuxenvården. På 
barnavdelningen är man väldigt tydlig 
och pedagogisk med hur det funkar och 
man får lättare kontakt med personalen 
vid frågor eller funderingar. Men när du 
övergår till vuxenvården så hänger allt på 
dig som är sjuk. Du måste orka allt själv, t 
ex ringa försäkringbolag e t c.

–Dessutom hade jag en tanke om att 
om jag orkade så mycket när jag var sjuk, 
och att jag då skulle orka så otroligt my-
cket som frisk. Det slutade med att jag 
gick in i väggen bara fyra månader efter 
min sista hjärtoperation 2017. Jag trodde 
att jag kunde komma tillbaka som ”van-
ligt” och köra på, men huvudet orkade 
inte hänga med. Även om hjärtat och 
ärret såg bra ut så tänkte vården inte på 
att unga också kan bli utbrända. Jag hade 
behövt professionell hjälp på ett psyko-

logiskt plan.
–Hjärtat i sig mår bra idag, men skulle 

säga att allt runt omkring verkligen har 
tagit på krafterna, och sju år senare skul-
le jag fortfarande säga att jag inte är helt 
tillbaka från min utmattning.

Är det något du skulle vilja dela med 
dig av till andra som befinner sig i en 
liknande situation?
–Jag tror det är viktigt att våga accep-
tera att det tar tid att komma tillbaka 
och att få må helt bra, oavsett om man 
är ung eller gammal. Man behöver inte 
stressa tillbaka till jobbet. Det är okej att 
må skit, och kom ihåg att det finns fler 
som antagligen varit med om likande si-
tuationer. Ta kontakt med dem och stöd 
varandra.

Lyssna på Hjärtebarnspoddens inter-
vju med Ebba: https://open.spotify.
com/episode/2uV3hGSmOHSEVpg-
HUc1vJ0?si=8f4c148ad37e4a15

Margareta Munkert Karnros
E-mail: info@barnlakaren.se

Årets hand-
ledare i 
pediatrik är 
Lisen Ignell
Lisen Ignell, överläkare, VO 
barn och ungdom, Helsing-
borgs lasarett, har tilldelats pri-
set som den bästa handledaren 
i pediatrik. Priset instiftades av 
BLF år 2015 för att lyfta fram 
och uppmuntra de värdefulla 
utbildningsinsatser som görs 
varje dag runt om i Sverige. 
Motiveringen löd: 

”Som barnakutens inofficiella queen 
roddar hon snuvor blandat med respin-
sufficienser, svåra samtal och stressade 
kollegor. Lisen tar sig tid att utbilda mer 
oerfarna kollegor även i svåra och pres-
sade situationer. Hon har bland annat 
utvecklat scenarioträningar där vi utbild-
ningsläkare får växa in i teamleaderrol-
len. Hon lär oss att ha helikopterperspek-
tiv i akutrummet, att tänka «zebror» även 
om det vanligtvis är «hästar».

Lisen är kollegan som inte bara artigt 
frågar «hur är läget», hon tar sig tid, lyss-
nar, stöttar och finns där när vi kollegor 
behöver det. Hon pushar oss utbildnings-
läkare att inte nöja oss med dåliga ar-
betsvillkor och omöjliga scheman. Lisen 
är personen som behandlar anafylaxin 
på klinikfesten. Lisen är kollegan som 

kommer ihåg detaljer och har alltid en 
godisbit i fickan när energin tryter. Lisen 
tar ofta underläkarnas parti i de ibland 
hetsiga morgonmötesdiskussionerna. Vi 
önskar att alla någon gång får jobba med 
en handledare som Lisen – hon är ovär-
derlig! 

Lisen, tack för att du är du”

SWEDCON är ett nationellt register för foster, barn och vuxna med medfödd hjärtsjuk-
dom och inkluderar kirurgisk och kateterburen behandling av medfödda hjärtsjukdomar.

Avsikten med registret är att kunna följa patienterna från fostertiden och barndomen, 
över i vuxen ålder. Data används både för kvalitetsutvärdering samt för forskningsända-
mål. Vi får unik information om förekomst, naturalförlopp och behandlingsresultat för 
medfödda hjärtsjukdomar. Över hela Sverige registrerar drygt 30 kliniker till 
registret och hittills finns över 70 000 individer registrerade. Årsrapporten 
är tillgänglig för alla via vår hemsida https://www.ucr.uu.se/swedcon/

SWEDCON är en ovärderlig källa till kunskap om medfödda hjärts-
jukdomar, som vi skapar tillsammans.

Ida Jeremiasen, MD PhD, Barnkardio-
log, Överläkare, Barnhjärtcentrum Lund
E-mail: Ida.jeremiasen@skane.se

SWEDCON

FAKTA Förmaksseptumdefekt
Förmaksseptumdefekt innebär att det 
finns ett hål i skiljeväggen mellan hjär-
tats två förmak. Blod från vänster för-
mak går över till höger sida. Det ökar 
belastningen på höger kammare och 
blodflödet till lungorna ökar. Förmaks-
septumdefekt kallas också atriumsep-
tumdefekt (ASD).

Behandling: Hjärtfelet kan ofta be-
handlas genom att hålet i skiljeväggen 
stängs med en så kallad device av konst-
gjort material. Den förs in till hjärtat 
genom en tunn slang som kallas kateter. 
Den har förts in i kroppen via ett blod-
kärl i ljumsken. Barnet behöver då inte 
opereras. De barn som har ett hål som 
inte lämpar sig för ovanstående behand-
ling opereras oftast vid två och fyra års 
ålder. Hålet sys då ihop eller täcks med 
en lapp från barnets egen hjärtsäck el-
ler en lapp av konstgjort material. Det 
behövs ingen behandling om hålen i 
skiljeväggen är mycket små. Efter be-
handlingen brukar barnet undersökas 
regelbundet. Hen är frisk om hjärtat och 
blodcirkulationen fungerar som det ska 
efter ett par år.

Källa: www.1177.se, Ulf Ergander, 
barnkardiolog, Karolinska universi-
tetssjukhuset, Stockholm
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Välbesökt Barnvecka i Linköping
Årets evenemang i Linköping/Norrköping blev en lyckad tillställning med så många som 1 207 
deltagare. Besökarna kom från norr till söder och vissa hade rest långväga för att få vara med.
–Det var fler i Halmstad förra året, 1 373 besökare totalt. Men i år var det betydligt fler än vi 
räknat med, med tanke på regionernas sparkrav, säger Thomas Abrahamsson, vetenskaplig 
sekreterare i BLF och i år även ansvarig för Barnveckan vetenskapliga program.

Linköping mötte årets deltagare med grönskande parker med krokus, scilla och påskliljor i full blom. Ulrika Åden (tv) avtackades 
som ordförande i BLF med gåva och blomster från styrelsen. Vice ordförande för BLF, Åsa Neuman och BLF:s nya Ordförande Anna 
Olivecrona under det festliga evenemanget sista kvällen i Linköping. Foto: Urban Tirén

Katarina Lannering, PhD, Överläkare, Barnhjärtcentrum, 
Drottning Silvias Barnsjukhus, Göteborg var glad mottagare av 
BLF:s Rolf Zetterström-pris för bästa pediatriska avhandling. 
Priset överlämnades av BLF:s vetenskaplige sekreterare, Thomas 
Abrahamsson (tillika vår vetenskapsredaktör i Barnläkaren).
Foto:: Göran Wennergren

Mottagarna av Acta Paediatricas Young Investigator Award för 
2023, Magnus Öhlund och Elina Oldhoff, flankerar chefredaktör 
Hugo Lagercrantz.
Foto:: Göran Wennergren

Tisdagskvällens 
utflykt gick till 
Norrköping. A. 
Här den gamla 
fabriksbyggnaden 
Strykjärnet på ön 
Laxholmen mitt i 
Motala ström. Nu 
plats för Arbetets 
museum.
Foto:: Göran 
Wennergren

Vid tisdagsk-
vällens utflykt 
till Norrköpings 
gamla industrik-
varter, möttes 
deltagarna av 
en fartfylld, ung 
danstrupp.
Foto:: Göran 
Wennergren

Skickliga unga akrobater stod för underhållningen på en av 
tillställningarna i Norrköping.
Foto: Barnläkaren
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Sista kvällen hade Hollywood-tema med vibbar av Oscarsgalan. Många av deltagarna gick “all in” och var utklädda till allt från 
skådespelande sjörövare till regissörer i smoking och solglasögon. Utanför festlokalen stod en stor vit limousine parkerad.
Foto: Urban Tirén

The real croup, ett proffsigt band från barnkliniken i Norrköping, bjöd på underhållning under “Hollywood-festen”. Publiken dansade 
och sjöng med i kända låtar, som bandet rev av under kvällen.
Foto: Urban Tirén

Daniel Örtoft, general för årets Barnvecka, lämnade över stafettpinnen till Olivia Brunell som passade på att välkomna alla till nästa 
års Barnvecka. Denna äger rum I Uppsala, den 31/3-3/4.
Foto: Barnläkaren

Nya ordföranden för BLF, Anna Olivecrona och Helena Wigert, ordförande för Riksföreningen för Barnsjuksköterskor avrundade 
kvällens festmiddag med ett fint gemensamt tal.
Foto: Barnläkaren
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Kulturredaktör: Göran Wennergren

KULTUR

FN:s barnkonvention stadfästes år 1990 
och undertecknades av 190 länder med 
undantag för USA. En föregångare till 
denna tillkom under 1920-talet i Na-
tionernas Förbund i Genève. Dess tan-
kar hade formulerats av bland andra den 
polske barnläkaren Janusz Korczak och 
svenskan Ellen Key. År 1959 aktualisera-
des Korczaks idéer om barns rättigheter, 
vilket banade väg för FN-konventionen.

Men vem var Janusz Korczak? Han är 
relativt okänd i Sverige, trots att kampen 
för barns rättigheter är en svensk parad-
fråga. Om honom kan man nu läsa i Mar-
git Silbersteins bok: ”Hand i hand med 
barnen till Treblinka. Berättelsen om 
Janusz Korczak”. Författaren motiverade 
sitt ämnesval med att hon ville skriva om 
en ädel, altruistisk hjälte under en svår 
tid – ett ”ljus i mörkret”. Hon har tidiga-
re givit ut en bok om sin judiska familj, 
varav flera mördades under Förintelsen 
(Förintelsens barn, 2021). Annars är hon 
mest känd som politisk reporter både i 
dagstidningar, radio och tv.

Korczaks ursprungliga namn var Hen-
ryk Goldszmit, men han bytte ut sitt ju-
diska namn mot ett mer polskt då anti-
semitismen var mycket utbredd i Polen. 
Han växte upp i ett assimilerat och väl-
bärgat hem, men fadern blev psykotisk 
och dog vid relativt ung ålder. Korczak 
måste därför tidigt börja arbeta som in-
formator. Men helst ville han bli förfat-
tare. Han insåg att det inte räckte som 
försörjning utan utbildade sig till läkare. 
Han lyckades komma in på universitetet 
i Warszawa trots numerus clausus, som 
utestängde de flesta judiska studenterna.

Barnläkare och författare
I likhet med Tjechov menade Korczak att 
läkaryrket fördjupade hans kreativa ar-
bete. Författarskapet blev redan från ett 
tidigt stadium framgångsrikt med boken 
”Salongsbarnet” om en bortskämd pojke 
som ”växer upp i de fina salongerna, där 
luften är tjock av falskhet och snobberi”. 

Men med viss självbiografisk anspelning 
”vaknar han med insikten att hans liv är 
tomt och meningslöst” och att han måste 
ta sig in i en värld där barn lider av fattig-
dom och hungersnöd.

Janusz Korczak började sin karriär 
som läkare på ett barnsjukhus år 1905, 
men blev snart inkallad som fältläkare i 
den ryska armén. Polen var ju en del av 
det ryska tsardömet. Han åkte med den 
transsibiriska järnvägen till Kina, där han 
såg hur barnen svälte och föräldralösa 
barn misshandlades.

Vid hemkomsten hade han blivit be-
römd för sin bok och blev eftersökt som 
barnläkare för överklassens barn. Han 
kunde då ta ordentligt betalt, vilket gjor-
de det möjligt att också ta hand om fattiga 
barn, som fick komma gratis.

Chef för ett judiskt barnhem
Korczak gifte sig aldrig och ville inte bilda 
familj. Han var orolig för att ett eventu-
ellt barn skulle kunna drabbas av faderns 
psykos. Men framför allt ville han vara ett 
slags far för alla barn. Tillfället till detta 
kom när han erbjöds att bli chef för ett 
hem för judiska gatubarn år 1912. Tack 
vare en judisk filantropisk organisation 
så byggdes en fin byggnad med barnhem-
met Dom Sierot på Krochmalnagatan 92, 
en välkänd gata i Isaac Bashevis Singers 
böcker.

Förutom att driva barnhemmet så gjor-
de Korczak vetenskapliga observationer 
och förde journal rörande de sjuka barnen 
(Bild 2). Det han är mest berömd för är 
hans mantra ”Barn är inte morgondagens 
människor. De är människor idag”. Barn-
domen är alltså ingen transportsträcka till 
vuxenlivet, ”Korczaks passion för barns 
rättigheter var lite av en besatthet …”. För 
att klara av de disciplinproblem som kun-
de uppstå bland dessa tidigare vanvårda-
de barn inrättade han särskilda barndom-
stolar. Domare utsågs bland barnen. Alla 
barn kunde anmäla brott mot barnhem-
mets regler, slarv med städningen eller 

Gripande bladvändare 
om judiska läkaren som 
följde barnen in i döden

Titel: Hand i hand med barnen till 
Treblinka
Författare: Margit Silberstein
Antal sidor: 260
Förlag: Albert Bonniers Förlag
Utgivning: 2024-01-22
ISBN: 978-91-0-080173-1
Finns också som e-bok (ISBN: 
978-91-0-080413-8) och ljudbok 
(uppläsare Ludvig Josephson, ISBN: 
978-91-0-080459-6)

Bokrecension

Hugo Lagercrantz, Chefredaktör Acta 
Paediatrica 
E-mail: hugo.lagercrantz@ki.se

matlagningen och mobbning. Straffen 
var oftast att den skyldiga skulle erkänna 
och ångra sitt brott medan aga undveks. 
Ett tag vällde det in anmälningar varvid 
kaos uppstod, men Korczak lyckades 
återställa ordningen genom att modifiera 
domstolsreglerna. Den kände schweizis-
ke barnpsykologen Jean Piaget besökte 
barnhemmet 1924 och blev mycket im-
ponerad. Korczak utsågs också till en av 
cheferna för ett katolskt barnhem, som 
kom att drivas med liknande principer 
som Dom Sierot.

Korczak fortsatte med sitt skrivande 
och författade bland annat barnboken 
”Kung Mattias”, som översatts till flera 
språk och sattes upp som pjäs av Backate-
atern i Göteborg år 2009. Han blev också 
en känd radioröst, kanske ungefär som 
Farbror Sven. Eftersom han var jude var 
han tvungen att framträda anonymt un-
der täcknamnet: ”Den gamle doktorn”. 
Programmet blev mycket populärt.

Den tyska ockupationen
Men den 1 september 1939 invaderades 
Polen av tyskarna och efter några veckor 
tvingades alla judar bära armbindel med 
davidsstjärna. Korczak vägrade och kläd-
de sig i stället i den polska arméuniform 

han hade kvar från det förra kriget.
I oktober 1940 under Jom Kippur 

tvingades alla judar att flytta till de upp-
rättade gettokvarteren, vars murar restes 
av tvångsbeordrade judar.

Korczak fortsatte att bedriva barnhems- 
verksamheten med samma rutiner men 
i betydligt enklare lokaler. Men det var 
brist på mat och han ägnade mycket tid 
åt att samla in födoämnen med mera till 
sina barn. Maten hade delvis smugglats in 
av hans gamla icke-judiska medarbetare.

Valde bort möjligheten att överleva
I augusti 1942 tvingades barnen ut från 
hemmet för att vandra till Umschlagplatz. 
Det var en värdig marsch med fyra barn 
i varje rad och med Korczak som ledare 
och hans närmaste medarbetare Fröken 
Stefa sist i ledet. Det är en berömd marsch 
mot döden i Treblinka som är väl omvitt-
nad på olika sätt (Bild 3). Korczak hade 
blivit erbjuden att komma undan, genom 
att bli försedd med ett falskt ”ariskt pass”, 
men han ville inte överge sina barn.

Silbersteins utomordentligt välskrivna 
bok är av särskilt intresse för denna tid-
skrifts läsare därför att den handlar om en 
av historiens främsta barnläkare, som inte 
bara värnade om barnets hälsa utan också 

om barnets rättigheter och situation i all-
mänhet. Den är en gripande bladvändare, 
som bör ingå i alla medicinares kanon, 
särskilt för barnläkarna.

Bild 2. Barnläkaren Janusz Korczak. 
Illustration: Rebecka Lagercrantz

Bild 3. Marschen mot döden i Treblinka. Illustration: Rebecka Lagercrantz

Bild 1. Bokens författare, Margit 
Silberstein. Foto: Sara Mac Key.
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Vi vet idag att mycket av barnets framtida utveckling avgörs tidigt i livet. Studier visar 
att tidiga insatser för att främja adekvat stimulans och skydda mot negativ påverkan, är 
grundläggande för en god och hälsosam utveckling. Barn med psykosociala eller biologiska 
riskfaktorer, är i särskilt behov av tidiga insatser som främjar skyddsfaktorer. Det är även 
av största vikt att ha familjen i fokus under arbetets gång, då den utgör det lilla barnets 
utgångspunkt i form av miljö och upplevelsevärld.

Uppfostran eller barnpsykiatri 
– betydelsen av tidigt stöd 
till föräldrar

Det är inte ’arv eller miljö’ när det gäller 
barns utveckling - det är både och. Det är 
inte kärlek eller ramar som barn behöver 
- det är både och. Och det är inte barn-
psykiatri eller föräldrastöd utan många 
gånger både och, när det gäller neuropsy-
kiatriska utvecklingsavvikelser och bete-
endestörningar hos barn.

Barn kommer till världen med oli-
ka förutsättningar. Ett holistiskt sätt att 
beskriva detta är modellen om hälsans 
bestämningsfaktorer (Fig 1). Där ingår 
barnets genetiska och biologiska förut-
sättningar, men också relationerna, lev-
nadsvanorna, socioekonomisk situation, 
välfärdsarenor som barnet möter och 
samhället som barnet lever i. Med det här 
synsättet är det lätt att inse att vare sig för-
äldrarna, eller någon specifik aktör själva 
avgör hur barnet kommer utvecklas.

Särskilt behov av tidiga insatser
Det vi däremot vet, är att väldigt mycket 
av barnets framtida utveckling avgörs ti-
digt i livet. De tidiga insatserna vi gör för 
att främja adekvat stimulans och skydda 
mot negativ påverkan betalar sig många 
gånger om, jämfört med om vi försöker 
åtgärda brister senare (4).

Barn med psykosociala eller biologiska 
riskfaktorer är i särskilt behov av tidi-
ga insatser som främjar skyddsfaktorer. 
Eftersom familjen utgör det lilla barnets 
miljö och upplevselsvärld, är det klokt 
att börja där, gärna i hemmiljön. Just ut-
ökade hembesöksprogram är ett sätt att 
bygga relation och tillit mellan föräldrar 
och vårdgivare/socialtjänst. Regeringens 
satsning på utökade hembesöksprogram, 
särskilt i utsatta områden, är därför väl-
kommen. 

För ett barns hjärna utgör förälderns 
lyhördhet själva motorn för utveckling, 
samtidigt som det också stöttar den bästa 
”bromsen” ett barn kan ha: förmågan till 
självreglering. De flesta föräldrastödspro-
gram, oavsett om de inriktar sig på att 
främja anknytning eller bygger på social 
inlärningsteori via beteenden, innehåller 
komponenter som utvecklar både föräld-
rars lyhördhet och adekvat gränssättning.

Samarbete mellan vårdnadshavarna och 
barnpsykiatrin
Barn är olika, vilket också innebär att 
inget föräldraskap är det andra likt. Att 
vara förälder kan periodvis vara krävan-

de, men extra höga krav ställs på den 
vuxnes föräldrakompetens om familje-
relationerna inte är harmoniska, barnet 
upplevt tidig toxisk stress (3), har ett ut-
manande temperament, eller neuropsy-
kiatrisk funktionsnedsättning. Här behö-
ver samhället möta upp och ge stöd efter 
behov. Kanske är det bara en övergående 
period av kolik som BVC kan hjälpa till 
med. Kanske är barnet för tidigt fött och 
skulle vara behjälpt av ett tidigt samspels-
program, såsom SPIBI? (1) Det kan vara 
treåringen med utbrott där föräldrarna 
kan få god hjälp av ett evidensbaserat för-
äldrastödsprogram som De otroliga åren 
eller Triple P (2). Kanske är vardagen lite 
extra svår för femåringen som inte tål 
förändringar och inte förstår sig på kom-
pisarna, eller sexåringen som inte kan 
fokusera i ett klassrum fullt med andra 
barn. Här kan utredning av ett multidisci-
plinärt team vara motiverat, kombinerat 
med anpassade verktyg för föräldrarna.

Gränsen var vanligt föräldrastöd med 
goda metoder behöver kompletteras med 
barnpsykiatrins insatser är sällan kniv-
skarp och påverkas definitivt av hälsans 
övriga bestämningsfaktorer. Här behöver 
vi möta familjer med samma lyhördhet 
och förutsägbara ramar, som vi önskar att 
de i sin tur kan erbjuda sina barn. Vi ska 
ge förutsättningar för varje förälder att 
kunna fokusera på att vara sitt bästa jag 
för sina barn.
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Figur 1. Reviderad regnbågsmodell över de viktigaste bestämningsfaktorerna baserad på Dahlgren och Whiteheads modell från 1991. 
Källa: Östgötakommissionen (2014).
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OBS! Under kalendariet publiceras enbart kalendariepunkter som registrerats på BLF:s hemsida. Registrera därför din kurs/fort-
bildning på www.barnlakarforeningen.se. För mer info om respektive kurs se www.barnlakarforeningen.se/kalender/

Info om BLF Lunchwebinar
Som vanligt gäller första tisdagen i varje månad kl. 12.15-13.00 i samarbete med Svenska Läkaresällskapet.
Info: https://www.barnlakarforeningen.se/2023/12/17/blf-lunchwebbinarier-under-varen-2024-hela-programmet/

6/8 BLF Lunchwebbinarium - t.b.d  
Info: https://www.barnlakarforeningen.se/2023/12/17/blf-lunchwebbinarier-under-varen-2024-hela-programmet/L

18/8-21/8 ISPCAN Uppsala. BLF’s delförening för Barn som far illa
Info: https://bsfi.barnlakarforeningen.se/kalender/ispcan/

2/9-5/9 Vadstenakursen 2024. Kurs i Barnkardiologi
Info: https://sbkf.barnlakarforeningen.se/kalender/vadstenakursen-2024/

2/9 -3/9 Högbergakurs, tema första tiden i livet. Svenska neonatalföreningen.
Info: https://neo.barnlakarforeningen.se/kalender/hogbergakurs-tema-forsta-tiden-i-livet/

7/9-11/9 European Respiratory Society Congress
Info: https://www.ersnet.org/congress-and-events/congress/

9/9-13/9 Arytmi-kurs, Lund. Svensk Barnkardiologisk förening.
Info: https://mkon.nu/arytmi2024

18/9-20/9 Höstmöte. BLF’s delförening för allergi och lungmedicin  
Info: https://aol.barnlakarforeningen.se/kalender/hostmote-save-the-date/

19/9-21/9 EPNS Masterclass Cambridge. Svensk Neuropediatrisk förening
Info: https://snpf.barnlakarforeningen.se/kalender/epns-masterclass-cambridge/

19/9-20/9 BLF’s delförening för Barn som far illa. BSFI internat Vrångö
Info: https://bsfi.barnlakarforeningen.se/kalender/delforeningen-bsfi-internat-vrango/

KALENDARIUM

Nästa nummer har temat Nya 
terapier vid ovanliga sjukdomar 
och utkommer den 8 oktober.

Det kommer dock att finnas till-
gängligt på Barnläkarens hemsida 
www.barnlakaren.se tidigare. Via 
vårt nyhetsbrev, Facebook och 
Twitter får du information om när 
detta sker.

Tipsa gärna om nyheter:  
info@barnlakaren.se

NÄSTA NUMMER

Fonden anslår varje år medel till:

•  Forskningsanslag och Forskningsstipendier
– sista ansökningsdag den 20 september varje år

•  Fortbildningsstipendier för arbetslag/ 
personalgrupper
– sista ansökningsdag den 4 oktober varje år

•  Aktivitetsbidrag till organisationer/föreningar/ 
institutioner/skolor
– sista ansökningsdag den 20 oktober varje år

• Individuella Fortbildningsstipendier
– sista ansökningsdag den 20 februari varje år

• Vetenskapliga symposier
– sista ansökningsdag den 1 mars varje år

Jerringfonden stöder forskning och verksamhet för barn 
och ungdomar med särskilda behov. Med särskilda behov 

avses fysisk eller psykisk funktionsnedsättning,  
kronisk sjukdom eller social utsatthet.

m e r  i n f o r m at i o n  f i n n s  at t  h ä m ta  p å  
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Den enda orala lösningen som är godkänd för  
infantila hemangiom som kräver behandling

Behandling med oral propranolol 3 mg/kg/dag som inleds före 10 veckors ålder är förknippad med en 
signifikant bättre fullständig eller nästan fullständig tillbakagång av målhemangiomet än behandling 
som påbörjats mellan 5 veckor och 5 månaders ålder (framgångsfrekvens 60% vs. 86%, p=0,0037)1 

New standard of care 

Hemangiol (propranolol) 3,75 mg/ml, oral lösning. Rx, F. Beta-receptorblockerare, icke-selektiva. ATC-kod: C07AA05. Indikation: Behandling av prolifererande infantilt hemangiom som kräver systemisk terapi: Livs- eller funktionshotande hemangiom, ulcererat he-
mangiom med smärta och/eller bristande respons på enklare sårbehandlingar, samt hemangiom med risk för bestående ärr eller missbildningar. Ska initieras hos spädbarn i åldern 5 veckor till 5 månader. Kontraindikationer: Prematura barn < 5 veckors korrigerad 
ålder. Barn som ammas, om modern intar läkemedel kontraindicerade med propanolol. Överkänslighet mot den aktiva substansen eller mot något hjälpämne. Astma eller bronkospasm i anamnesen. Atrioventrikulära block av 2:a eller 3:e graden. Sjuka sinus-syndrom. 
Kardiogen chock. Hjärtsvikt. Prinzmetals angina. Svåra perifera arteriella cirkulationsstörningar. Spädbarn med anlag för hypoglykemi. Feokromocytom. Bradykardi och hypotoni understigande värden givna i produktresumén sektion 4.3. Varningar och försiktighet: Före 
behandling måste screening för risker med propranolol utföras och analys av sjukdomshistoria samt klinisk undersökning inklusive hjärtfrekvens och hjärt- och lungauskultation. Efter första intag och efter varje dosökning måste en klinisk övervakning, inkluderande 
blodtryck och hjärtfrekvens, ske minst varje timme under minst 2 timmar.  Vid PHASE syndrom eller misstanke om hjärtavvikelse ska specialist konsulteras. Vid akuta bronkopulmonella tillstånd bör behandlingsstart skjutas upp. Vid isolerad bronkospasm,  luftvägsinfektion 
med dyspné och väsande andning eller tecken på hypoglykemi måste behandling avbrytas. Rekommenderas ej vid renal/hepatisk funktionsnedsättning. Behandling måste avbrytas minst 48 timmar före kirurgi. Överväg behandlingens lämplighet hos patienter med stora 
ulcererade hemangiom, psoriasis eller risk för anafylaxi. För information om samtidig användning av andra läkemedeltyper se produktresumén sektion 4.4. För mer information och pris, se fass.se. Kontakt: Pierre Fabre Pharma Norden AB, www.pierrefabrepharma.se. 
Produktresuméns senaste översyn: 2023-01-10. SE/HEMA/06/23/0002

1. Léauté-Labrèze C, Frieden I, Delarue A. Early initiation of treatment with oral propranolol for infantile  
hemangioma improves success rate. Pediatr Dermatol. 2023 Mar;40(2):261-264. doi: 10.1111/pde.15198.  
Epub 2022 Dec 13. PMID: 36511888.


