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Midsommarafton bjod pa fint vider pd ménga stéllen i landet
och nu ér det semestertider vilket férhoppningsvis betyder vila
och aterhdmtning, spinnande upplevelser och tid med néra och
kara. Men semestertider dr ocksd en dterkommande utmaning
for hélso- och sjukvarden och pa manga stillen dr det en extra
stor utmaning denna sommar pga konflikten mellan Vardfor-
bundet och SKR samt begransningar av mojligheten att ticka
upp med hyrpersonal. Sjukvarden brottas med stdngda vard-
platser och hot om indragna semestrar for sjukskéterskor.

Nér jag skriver detta forbereder vi oss infér Almedalsveckan
dér BLF i ar ordnar tre seminarier. Det forsta seminariet handlar
om hur barns hilsa paverkas av klimatférdndringar. Det andra
handlar om vaccinationer under graviditet och det tredje semi-
nariet handlar om barn och skdrmar och dér deltar socialminis-
ter Jakob Forssmed. Kattis Ahlstrdm dr moderator for alla véara
seminarier. Vi hoppas pa givande dagar och vi hoppas ocksd att
Almedalen kan fa fortsétta att vara en Oppen arena for moten
och samtal kring viktiga fragor.

Vi skulle 6nska att alla barn fick méjlighet till en bra sommar.
Forutsattningarna ér sa olika och vi tdnker speciellt pa de barn
dér trygghet inte 4r en sjalvklarhet utan dir sommaren istéllet
for en period av lek och frihet kan vara en period av extra ut-
satthet.

Under varen har vi sett manga tecken till att arbetsgivaren inte
satsar tillrackligt pa utbildning och fortbildning inom halso- och
sjukvarden och det bekymrar oss. Vi arbetar i en kunskapsorga-
nisation och det 4r helt n6dvéandigt med fortlépande utbildning
och utveckling. Vi kommer att bevaka denna viktiga frdga och vi
kommer att lyfta vikten av utbildning och fortbildning.

Vihar under slutet av vdren dven arbetat med fragan om gren-

specialiteter samt mgjligheten till certifiering via SLS. Vi har
satt samman tva arbetsgrupper for detta, en som arbetar med
en skrivelse till Socialstyrelsen géllande onskemal om en ny
6versyn av grenspecialiteter och tillaggsspecialiteter inom pedi-
atriken och en som arbetar med certifiering via SLS. Frén och
med augusti kommer vi att ha fortlépande digitala arbets- och
avstdmningsméten med férhoppningen om att nagra delféren-
ingar kommer sé pass langt att de blir klara med en ansékan om
certifiering inom SLS under hosten.

Det nummer av Barnlakaren som ni nu héller i handen har te-
mat hjartebarn. Jag tycker sjilv att det 4r ett mycket fint nummer
och hoppas att ni kommer att ha stor behallning av det.

Onskar er en fortsatt fin sommar!

Anna Olivecrona
Ordforande

Manga barn bér pa en tung hemlighet.

Vi behtiver fler miottagningar f&r barn som utsates f&r vild | hemmer
Hiilp dem atr lcta sice hjdrea, Ge ece bidrag pd www.riddabarnen.se

Phupra 90 20033

@ Ridda Barnen

Save the Children Swvaden
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REDAKTORENS RUTA

En ung barnldkare som jag prata-
de med helt nyligen, sa att han lar
sig nagot nytt i varje mote med en
patient. Varje mote lamnade efter
sig nagon form av lirdom. Min
forhoppning ar att Barnldkaren
ska fungera lite pd samma sitt.
Vi blir alltid lika glada nir nagon
berdttar att de lart sig nagot fran
innehéllet, vare sig det handlar
om handfasta rad om gulsot eller
som i detta nummer, hjirtebarn.

Barn med medfodda hjértfel opereras sedan 90-talet pa
tva sjukhus i landet, Lund och Géteborg. Dar finns barn-
hjartcentra som &r specialiserade pé hjdrtkirurgi/-sjukvard
for barn. Sedan denna centralisering overlever néstan alla
barn i Sverige tidig barnhjértkirurgi. Det senaste decenniets
utveckling av fosterkardiologin har dven gjort att flertalet
hjartfel upptacks redan innan fodseln.

Vidare har detta lett till att svensk barnkardiologi stallts
infér nya utmaningar. Nu giller det inte bara att fd hjérte-
barnen att Gverleva, de ska dessutom ges de bésta forutsitt-
ningarna for ett fullgott liv. I takt med att gruppen 6verleva-
re blir allt storre och att manga nu natt vuxen é&lder, uppstar
andra svarigheter an bara de kring hjartat. Det kan rora sig
om t ex viktproblem, inaktivitet och kognitiva svarigheter.
Genom forsking dédr barnens behov av fysisk aktivitet, lev-
nadsvanor och stod i eventuella funktionsnedséttningar,
sdésom ADHD och psykisk ohélsa kartlaggs, sker stindiga
forbattringar pa omradet. Tack vare gedigen forskning har
aven barn med kardiomyopati en battre livskvalitet och

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

Aven nir det giller vergangen till vuxenvarden har det
skett stora framsteg det senaste decenniet. Overférings-
program stodjer unga vuxna till att leva ett sjalvstandigt
liv. Tidigare brister i omhandertagandet i denna viktiga fas
blev synliga i var intervju med Ebba Ostergren. Ett medfott
hjartfel som inte foljdes upp i barndomen, blev upprinnel-
sen till en rad traumatiska handelser. Las hennes berittelse
som ung patient (sid 26).

I vart arliga reportage frén Barnveckan syns inte bara Lin-
koping, utan dven Norrkoping med dess vackra gamla indu-
stribyggnader. Detta ar dven forfattaren Margit Silbersteins
hemstad. Bada hennes forédldrar arbetade i textilindistrin pa
50-talet. Gemensamt for de bada, var ocksa att de bar pa
sorgen 6ver de familjemedlemmar som fallit offer for for-
intelsen. Silberstein skriver sina bocker i skuggan av sin fa-
miljs 6de. I hennes senaste alster moéter vi méter den judis-
ka lakaren och forfattaren Janusz Korczak, vars livsfilosofi
ligger till grund for FN:s barnkonvention. Under krigsaren
drev Korczak ett barnhem i Warzawa. Trots mdjligheten att
undkomma sin egen dod, valde han att aldrig svika de barn
han hade under sitt beskydd. Hugo Lagercrantz recenserar
denna gripande skildring hdmtad ur en av vér tids storsta
tragedier.

Trevlig fortsatt sommar!
-] ;S
L///;T&/‘d wlh A Gl Kirzred)

Marg(frieta Munkert Karnros

Temaredaktor for detta nummer ar Veronica Siljehav

Veronica Siljehav ar barnkardiolog och ne-
onatolog vid Barnhjirtcentrum Stockholm/
Uppsala. Veronica disputerade 2014 vid Karo-
linska Institutet med avhandlingen “Neonatal
respiratory control: inspiration, inflammation
and the prostaglandin E2 pathway” Hérefter
har Veronicas huvudsakliga forskningsintresse
varit hjidrnans utveckling hos barn som varit

- kritiskt sjuka som nyfédda och hon 4r en del av

Ulrika Adéns forskargrupp. Genom ett europe-
iskt samarbete studerar hon langtidsutfallet hos
hoggradigt underburna barn med bl a. hjart-
fel. Utéver detta har hon pagdende forskning
bade prospektivt och epidemiologiskt om det
utvecklings-neurologiska utfallet fér svenska
barn med medfédda hjértfel. Veronica ar sekre-
terare i Svensk Barnkardiologisk férening och
medlem i arbetsgruppen fér Swedcon barn.

Allmanna BB:s minnesfond

utlyser forskningsbidrag och resestipendier
for ar 2024. Mer information finns pa
fondens hemsida allmannabb.se

Sista ansokningsdag ar den 16 september 2024.
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HIGHLIGHTS FROM ACTA PAEDIATRICA
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DOI: 10.1111/apa. 17262

ISSUE HIGHLIGHTS

THE IMPACT OF PUBERTY SUPPRESSANTS
ON MEUROPSYCHOLOGICAL FUNCTION

Baxendale examined the lit-
erature on the effect that
pubertal suppression had on
cognitive and behavioural
functions, including both
animal and human studies.'

i

Animal studies revealed the
sex-specific effects of puberty suppression on neuropsychological
functions, with no evidence of them being fully reversible. Mo human
studies had systematically and adequately explored the impact of
these treatments on neuropsychological function, but there were
suggestions of detrimental effects on intelligence quotient, Landén
comments on the findings and calls for more research on puberty
suppression of children with gender dysphoria,®

https:/fdoi.org/10.1111/apa. 17150, https:/fdoi.org/10.1111/apa. 17189

PARENTAL DEPRESSION WAS COMMON
WHEN CHILDREN HAD TYPE 1 DIABETES

More than one in six parents
had moderate depression or
more if their children had type
one diabetes, according to a
meta-analysis by Ryan et al,?
which covered 2044 partici-
pants from five continents. An

editorial by Johnny Ludvigsson points out that managing type 1 diabe-
tes is complicated and heavy, without breaks, and parents may feel that
their best is not good enough when it comes to their child's metabolic
control* Very strict guidelines may reduce the quality of life of bath the
patients and their parents and that psychological support is important,
so that families can learn to live with, not for, diabetes, https://doi.org/
10.1111/apa. 17059, https:/doi.org/10.1111/apa. 17188

CHILD DROWNING INCREASED IN AUSTRALIA
DURING THE COVID-19 PANDEMIC

Drowning had increased in
children aged 5-14years
2021-2022, compared to
just before the COVID-19
pandemic. This could be due

© 2024 Foundation Acta Padiatrica. Published by John Wiley & Sons Ltd.

ACTA PEDIATRICA

WILEY

to missing out on swimming lessons during lockdown.® Although the
trends for other fatal injuries were promising, there was still much
roam for improvement and Oates lists five suggestions that could re-
duce fatal injuries and improve child safety. An Italian study by Bellini
et al.? looked at factors that may play a role in the prognosis of fatal
and non-fatal paediatric drowning. One finding was that children
who did not live permanently by the sea faced a higher risk. https://
doi.org/10.1111/apa. 17063, https:/fdoi.org/10.1111/apa. 17016

NO CHANGES IN PRETERM CAUSE OF
DEATH AND END-OF-LIFE DECISIONS
BETWEEN 1999 AND 2017

Goossens et al.” studied all

N
e

preterm infants who died be-

tween September 2016 and
December 2017 in Flanders
and Brussels, Belgium, and
compared their details with
a study from August 1999 to
July 2000, They found that
deaths had become more prevalent in infants born at the limits of wi-
ability, possibly due to changing attitudes towards periviable births.
Howevwver, there had been no changes in the cause of death or end-of-
life decisions during this peried. https://doi.org/10.1111/apa. 17153

CAN BIBLIOTHERAPY REDUCE ANXIETY IN
HOSPITALISED CHILDREN?

Biblictherapy is a therapeu-
tic method that uses books
to provide assistance and
promote mental and emo-
tional well-being.  Edwin
et al® report that a seven-

day bibliotherapy interven-
tion significantly reduced
anxiety levels among 60
hospitalised children aged 5-12vyears in Tamil, India. Each child par-
ticipated in two, 20-min sessions every day, which were adapted to
their age. The results seemed promising, but the lack of a control
group made it challenging to draw conclusions, https:/fdoi.org/10,
1111/apa.17154

Figures: istockphoto

Acta Poediotrica, 2024;113:1131-1132,

wileyonlinelibrary.com/journal fapa | 1131
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Overlevnad och sjuklighet
efter behandling for
medfott hjartfel

Framgangarna inom barnhjértsjukvirden har framfor allt handlat om att 6ka 6verlev-
naden pa kort och lang sikt. Avgorande genombrott vad giller diagnostik och behand-
ling har varit utvecklingen av hjart-lungmaskinen. Mdjligheten till hjartkateterisering
och angiokardiografi pa 1950-talet och utvecklingen av ultraljudsdiagnostiken, kan i
hogsta grad ocksa riknas till de stora historiska genombrotten.

Sedan 1980-talet har det successivt blivit
mojligt att operera och korrigera kom-
plexa medfédda hjartfel redan pa nyfod-
da barn. Andra hérnstenar i utvecklingen
har varit pacemakerbehandling pa barn,
liksom allt fler mojligheter till behand-
ling med kateterteknik. Mojligheterna
till hjarttransplantation pa barn har 6kat
i hog grad pé grund av behandling med
mekaniskt hjalphjarta. Antalet barn som
opereras for medfott hjartfel i Sverige
per ar ar cirka 500. Antalet som behand-
las med kateterteknik &r ca 250, medan
hjarttransplantation utférs pa cirka tio
barn érligen. Den diagnostiska sékerhe-
ten har sedan mitten 1990-talet forbatt-
rats avsevart tack vare bittre bild- och
funktionsdiagnostik. Ultraljudstekniken
har forfinats med mojligheter till tredi-
mensionell avbildning och avancerad
funktionsbedémning. MR tekniken ger
idag savil anatomisk som funktionell
kartlaggning och via kontrast ocksa vév-
nadskarakteristik. Aven CT tekniken har
utvecklats och kan med allt lagre straldo-
ser ge detaljerade tredimensionella bilder.

Chanserna till 6verlevnad dr god
Under senare tid har ocksa utvecklingen

av fosterkardiologin kommit att fa en stor J ohanssc:n Ramgren ], Synnerg ren M, Foto: iStock
paverkan pé patienter med medfédda Behov av bittre fungerande Sunnegard.h . Long—T‘.erm SW.W‘
hjirtfel. En genomgripande férindring —stédprogram Vfll After Smg.le—Ven%‘rzcle.P allia-
i Sverige var forstds centraliseringen av.  Drygt 20 procent av de barn som be- tion: A Swedish Nationwide Cohort
barnhjértkirurgin till Géteborg och Lund  handlas fér medfétt hjirtfel har dven an- Study. ] Am Heart Assoc. 2024 Mar
1993, dir man sedan lyckats nd mycket nan problematik, och det ar klart visat att 19;13(6):e031722.
goda resultat sd att tidig Gverlevnad sedan ~ den neurologiska och kognitiva utveck- 3. McCusker CG, Doherty NN, Molloy B,
lange ligger pé cirka 98 procent. Resulta-  lingen hos dessa barn 4r paverkad med Rooney N, Mulholland C, Sands A, et
ten redovisas drligen i kvalitetsregistret ~behov av stod och hjélp under barn- och al. A controlled trial of early interven- sk . . N
for medfodda hjartfel (www.swedcon. ungdomstiden. Har behdvs helt Klart ett tions to promote maternal adjustment ]-Oc-m S;{;l(negar i ilef?zor Professor, K:atarma anseus, Docent, O.ver-.
- N o e N o d development in infants born with verlikare, .Bc‘trn jdrtcentrum. lakare,_?ektzonschef bankardiologi,
ucr.se) dar ocksa 1- och 3-drsoverlevnad  béttre fungerande program i regionerna, an pr : Drottning Silvias Barnsjukhus Barnhjirtcentrum
efter de kirurgiska ingreppen redovisas.  pa sjukhusen och i skolorna sa att dessa severe congenital heart disease. Sahlgrenska universitetssjukhuset, Skénes Universitetssjukhus
Barn som endast kan behandlas till en-  barns behov tillgodoses. 4. Child Care Health Dev. 2010 Géteborg, E-mail-
kammarcirkulation, cirka 10 procent av Den fortsatta tekniska utvecklingen av Jan;36(1):110-7. www.swedcon.uct.se E-mail: jan.sunnegard@vgregion.se Katarina.hanseus@skane.se
samtliga som opereras, har i en aktuell de diagnostiska metoderna, de kirurgiska 5. www.swedcon.ucr.se
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nationell studie visat sig ha en langtids-
6verlevnad varierande fran drygt 70 pro-
cent till cirka 90 procent, beroende pa
underliggande diagnos. Cirka 4 procent i
denna patientgrupp har genomgatt hjrt-
transplantation.

Vid s.k tvdkammarkirurgi, som ju berér
de flesta av barnen som f6ds med medfott
hjdrtfel, 4r langtidsoverlevnaden mycket
god, i de flesta grupper 6ver 95 procent.
Exempel pa grupper dir normal 6verlev-
nad efter behandling kan forvéntas och
dér inget behov av ytterligare behandling
finns, 4r hos barn med kammarseptum-
defekt, dppenstdende ductus arteriosus,
formaksseptumdefekt och de flesta med
fortrangning av pulmonalklaffen. Dessa
barn, som totalt utgor cirka 50 procent av
alla behandlade, kan alltsa friskskrivas en
tid efter ingreppen. Ovriga grupper, barn
som behandlats for exempelvis Fallot’s
anomali, transposition av de stora arti-
rerna, valvuldr aortastenos eller coarcta-
tio aortae, har ocksa en utomordentligt
god chans att overleva ldngt upp i vuxen
alder (>95 procent langtidsoverlevnad)
men behéver foljas kontinuerligt pa
grund av viss risk for olika typer av kom-
plikationer som kan behéva atgérdas.

mojligheterna och kateterinterventioner
kommer forstds att ytterligare forbattras
och god forskning ar central for den vi-
dare utvecklingen. Svenska barnkardio-
logisk forskning spanner over s& val ex-
perimentella, translationella och kliniska
projekt som 6ver kvalitativ forskning om
transition, patientupplevelse och halsore-
laterad livskvalitet.

Sverige har ett valfungerande multipro-
fessionellt natverk inom barnhjartsjuk-
vard med kurser, gemensamma region-
dagar, nationella forskningsméten liksom
néra samarbete med Hjartebarnsfonden.

Fortsatt utbildning av inte bara lakare
utan dven andra yrkesgrupper avgorande
for fortsatt och battre omhédndertagande
av vara patienter — bade lokalt och vid
vara barnhjartkirurgiska centrum.
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Fosterhjartdiagnostik
— hur har den forandrat
var patientgrupp?

Tack vare den snabba utvecklingen inom fosterhjéartdiagnostik kan man idag
uppticka flertalet hjartsjukdomar i ett tidigt stadie. Numera uppticks 42 procent
av alla kritiska hjartfel i Sverige prenatalt. Korrekt prenatal diagnos med adekvat
radgivning och noggrann forlossningsplanering dr oerhort viktig.

Detta banar vig for bittre forberedelser, ett optimerat perinatalt omhéndertagan-
de och dirmed forbattrat utfall f6r patienterna. Dagens barnhjartvard har siktet
pa att 6ka den prenatala detektionsgraden i hela landet, och att inkludera nya
patientgrupper inom omradet.

Enkammarhjarta AVSD
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Trender i prenatal detektion av allvarligt hjdrtfel i Sverige.
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(alla varianter), Atrioventrikuldr septumdefekt (AVSD), Overridande artdr (inkl varianter av Fallot och Double Outlet Right Ventric-
le), Transposition av de stora artirerna, Coarctatio aortae (CoA).

Illustration: SWEDCON. Swedcon Arsrapport 2022 (Available from https://www.ucr.uu.se/swedcon/arsrapporter).
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Under de senaste decennierna har den
prenatala detektionsgraden av allvarli-
ga medfodda hjartfel okat i Sverige (1).
Fosterhjéartscreening ingdr i den fostera-
natomigranskning som utférs i samband
med médravérdens rutinultraljud i gravi-
ditetsvecka 18-20. Initialt krdvdes endast
dokumentation av “fyrkammarbilden’,
dérefter kompletterades med vyer som
visualiserar de stora kirlen och karlba-
garna, vilket 6kade detektionsgraden av
flera typer av hjértfel. Under 2022 utdka-
de Svensk forening for Obstetrik och Gy-
nekologi (SFOG) fosterhjartscreeningen
till att dven omfatta firgdoppler och &r
2023 utnimndes till "Fosterhjartats Ar”
for att sprida kunskap om fosterhjartdi-
agnostik.

Nir ett hjdrtfel diagnosticeras prenatalt
informeras de blivande féridldrarna om
diagnosen och dess prognos, behandling
som kan bli aktuell samt eventuell mojlig-
het till avbrytande av graviditeten.
Utvidgad utredning fér att identifiera
extrakardiella missbildningar och foster-
vattenprov for genetisk analys erbjuds.
Den fortsatta prenatala uppf6ljningen,
forlossningen och det postnatala omhén-
dertagandet planeras i samrdd mellan
barnkardiolog, obstetriker och v b andra
subspecialiteter.

Kritiska medfodda hjértfel

Kritiska hjartfel ar sédana som kréver in-
grepp under neonatalperioden. Numera
upptacks 42 procent av alla kritiska hjart-
fel i Sverige prenatalt (2). Dessa hjértfel
kraver férlossning pa barnhjartkirurgiskt
centrum. Bland de kritiska hjértfelen har
enkammarhjirtan den hogsta prenatala
detektionsgraden da man ofta ser en av-
vikande fyrkammarbild. Denna grupp ar
ocksa forknippad med en hog avbrytan-
defrekvens (1).

Det vanligaste kritiska hjartfelet, co-
arctatio aortae (CoA), har diremot en
lag prenatal detektionsgrad pa 25-30
procent (Fig 1). Trettio procent av bar-
nen med CoA i Sverige limnar sjukhuset
utan diagnos trots prenatal screening och
postnatal undersokning (2). Anledning-
en till den laga perinatala detektionsgra-
den ar att CoA oftast inte utvecklas forran
ductus arteriosus har slutit sig. Under
fosterlivet ses oftast enbart ospecifika av-
vikelser sdsom en mer uttalad sidoskill-
nad mellan kamrarna och de stora kirlen.
Utokat screeningprotokoll, fortlépande
utbildning samt mojlighet till feedback
skulle kunna bidra till hégre prenatal de-

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

Vissa kritiska hjértfel 1oper risk for akut
forsamring direkt efter forlossningen och
kraver en mer avancerad forlossnings-
planering med ett hogspecialiserat team
i beredskap. Hypoplastiskt vansterkam-
marsyndrom med restriktivt formakssep-
tum samt transposition av de stora kirlen
med intakt kammarseptum och en liten
férmakskommunikation tillhér denna
grupp. Prenatal diagnos av dessa tillstand
kan bidra till minskad preoperativ morbi-
ditet och mortalitet (4).

Andra patientgrupper

Tack vare forbattrad fosterhjartscreening
upptacks dven andra typer av avvikel-
ser. Ett exempel dr kdrlringar, en grupp
medfédda kérlmissbildningar dar aor-
tabagen och dess férgreningar bildar en
ringstruktur runt luftréret och matstru-
pen, vilket kan orsaka andnings- och
svaljningssvarigheter. Symtomen &r ofta
ospecifika och varierar i intensitet, vilket
innebdr risk for forsenad diagnos och be-
handling. Forbéttrad prenatal detektion
har 6kat det totala antalet diagnostisera-
de fall de senaste aren. Detta stéller krav
pa strukturerade handldggningsrutiner
postnatalt (5).

Utéver strukturella hjartfel mojliggor
fosterekokardiografi dven diagnos, upp-
féljning och behandling av hjartarytmier
hos fostret. Utvecklingen inom foster-
hjartdiagnostik har mojliggjort tidig
detektion av fler olika hjértsjukdomar.
Korrekt prenatal diagnos med adekvat
rddgivning och noggrann forlossnings-
planering ger mojlighet till battre forbe-
redelser, ett optimerat perinatalt omhén-
dertagande och darmed forbittrat utfall
for dessa barn (4). Att 6ka den prenatala
detektionsgraden i hela landet och att
bemota en fordndrad patientgrupp, ér
centrala mél framoéver.
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POX-screening — hur har
den paverkat upptackten
av livshotande hjartfel?

Sedan drygt 10 ar tillbaka POX-screenas alla nyfodda
barn i Sverige. POX-screeningen tillsammans med den
rutinmassiga ultraljudsundersokningen (RUL) av foster
och den postnatala barnlikarundersékningen pa BB,
kompletterar varandra. De har tillsammans resulterat

i en allt battre detektion av livshotande hjartfel innan
hemgang fran forlossningssjukhuset.

Foto: iStock
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Tidig diagnos 4r avgoérande for att 6ka
overlevnaden och minska risken for all-
varliga komplikationer hos nyfédda med
livshotande hjértfel. I Sverige har ca 1 av
1000 levande fodda ett sadant hjértfel,
och behéver genomgad operation eller
kateterintervention neonatalt. S& linge
ductus arteriosus inte stangt sig kan dessa
barn sakna symptom och tecken pa hjart-
sjukdom och riskerar att lamna BB odi-
agnostiserade.

Screening for tidig detektion av hjartfel
Nuvarande screeningmetoder for tidig
upptdckt inkluderar rutinméssig ultra-
ljudsundersokning under graviditeten
(RUL) samt barnldkarundersokning efter
fodseln. Sedan drygt ett decennium un-
dersoks ocksd alla nyfédda i Sverige med
pulsoximetri (POX) innan de lamnar for-
lossningssjukhuset. En stor prospektiv
kohortstudie fran Véstra Goétalandsregi-
onen 2009 visade pa den betydande nyt-
tan av att méta syrehalten i hand och fot,
som komplement till den rutinmaissiga
barnlakarundersokningen for detektion
innan hemgang av hjartfel med duk-
tus-beroende system- eller lungcirkula-
tion. (1) Detta ledde till ett inforande av
generell POX-screening saval nationellt
som internationellt. Flera studier daref-
ter har visat ett tydligt samband mellan
POX-screening och en minskad tidig
dodlighet. (2)

POX-screeningen &r saker, kostnadsef-
fektiv och accepteras vl av bade vardper-
sonal och vardnadshavare. Screeningen
fangar upp onormalt ldg arteriell syrehalt
i hand och/eller fot oavsett orsak. Positi-
va screening-resultat som inte beror pa
hjdrtfel, har aven lett till tidig detektion
av andra potentiellt allvarliga tillstand,
frimst lungsjukdomar och infektioner.

(3)

Nationella resultat av nuvarande

screening for livshotande hjértfel

2023 publicerade vi nationella data pa re-
sultatet av nuvarande screeningmetoder
for livshotande hjartfel. (4) Vi kunde visa
att RUL, POX och barnldkarundersok-
ning pa BB kompletterar varandra och
resulterar i en hog detektion. Narmare
90 procent av de inkluderade 630 fallen
upptacktes prenatalt eller postnatalt fore
utskrivning fran BB. Endast ett barn av-
led under en 6-drsperiod till f6ljd av ett
sent upptackt hjartfel (hypoplastisk vin-
sterkammarsyndrom). Bland nyfodda

med cyanotiska hjartfe]l utan prenatal
diagnos, sdsom pulmonalisatresi och ut-
talad Fallots tetrad, uppticktes alla med
hjalp av POX-screening. Av 50 nyfédda
med postnatal diagnos av transposition
av de stora kirlen, detekterades 49 vid
POX-screeningen. (4) I kohortstudien
fran 2009, skickades 11 av 25 nyfodda
med transposition hem odiagnostiserade
frén forlossningssjukhus utan POX-scre-
ening. (1)

Var nationella studie visade dock att
bade POX-screening och RUL ér okéns-
liga for detektion av coarctatio aortae.
Av 131 nyfédda med postnatal diagnos
av coarctation var endast 24 positiva pa
POX-screening (18 procent). Vid barnld-
karundersékning hade 53 symtom eller
fynd, som tex svaga femoralispulsar (33
st). Av 131 skickades 56 hem utan diag-
nos varav 22/56 (39 procent) aterinlades
med svar hjartsvikt som kravde intensiv-
vard.

Vad hinder i framtiden?
POX-screeningen har lett till en betydan-
de forbattring av den tidiga detektionen
av livshotande hjartfel och kompletterar
ovriga screeningmetoder. Fortfarande
missas framfor allt, sdvil prenatalt som
postnatalt. Férbattringar i den prenatala
detektionen, och eventuellt tilligg av
perfusionsindex till den postnatala scre-
eningen, kan férhoppningsvis bidra till
att farre skrivs hem utan diagnos i fram-
tiden. (5)
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Kardiomyopati hos
barn och ungdomar

Kardiomyopati (CM) dr de sjukdomar som drabbar hjirtmuskeln, som inte kan
forklaras av onormal kardiell belastning eller medf6tt hjartfel. Debut av CM kan
ske i alla aldrar, men dr en ovanlig sjukdom i pediatrisk population, uppskattad
arlig incidens 1.1-1.5/100000 f6r barn och ungdomar <18 ar(1). Risken for allvar-
lig arytmi och kardiella tillbud maste fortlopande omvirderas under uppfoljning
snabb progress kan ske under pubertal tillvixtspurt.

Figur 1

Risk for plotslig dod eller hjart-stopp stratifierad efter alder vid diagnos av hypertrofisk kardiomyopati

Diagnos under 12 ars dlder

Diagnos dver 12 ars alder

P=0.009

One Minus Cum Survival

«  Generell risk fér plétslig déd 8-9% de forsta fem aren efter diagnos

« Vid diagnos under 12 ars alder dr kumulativa risken for plotslig did
eller hjartstopp efter 20 ars uppféljning 32%

+  Studier i Sverige bekraftar att risken for plotslig dod
ar signifikant hdgre hos 8-16 aringar an hos 16-30 aringar

Uppfaljining efter diagnos till allvarligt kardiellt tillbud,
plotslig dod eller hjartstopp (ar)

(Fig.1). Referens: Ostman-Smith I, Sjéberg G, Fernlund E et al. Cardiol Young, 2023;33:593

Kardiomyopati klassificeras utifran fe-
notyp, dvs hjartats struktur vid imaging
samt paverkan pa hjartfunktionen; Dila-
terad kardiomyopati (DCM), hypertrof
kardiomyopati (HCM), arytmogen kar-
diomyopati (ACM) och restriktiv kar-
diomyopati (RCM), med sina specifika
definitioner (1,2). I pediatrisk &lder &r
DCM och HCM vanligast (1,2), men 6v-
riga kardiomyopatier féorekommer i pe-
diatrisk population. ACM har sannolikt
underskattats i pediatrisk alder, och nar
den forekommer har sjukdomen allvarli-
ga symtom (3).

Barn anpassar sig till sin formaga, varfor
symtomen kan variera frin symtomfri

Barnldkaren nr. 4/24

till akuta symtom sdsom andningsbe-
svar, brostsmérta, onormalt allménpaver-
kad vid infektion, syncope eller plotsligt
hjartstopp (1,2). Vid undersokning fore-
kommer vanligen paverkad tillviaxtkurva,
blasljud, EKG-fordndringar eller hjart-
forstoring vid hjart-lungréntgen.  Vid
hjart-ultraljud/hjartMR avsldjas typ av
kardiomyopati [1,2].

Vanligaste orsaken till ovintad

plotslig dod

Tillstandet ar allvarligt och behover nog-
grann utredning. Kardiomyopatier &r
den vanligaste orsaken till ovantad plots-
lig dod bland barn och ungdomar. Varje

nyupptickt fall behéver diskuteras med
barnkardiolog for att avgora vardniva for
fortsatt utredning, och start av specifik
behandling. En basal utredning kan goras
pa hemortssjukhuset och skall omfatta
EKG, hjért-lungrontgen, hjdrtultraljud
samt basala lab-prover (2).

Prov for genetisk analys skall utforas
vid pavisad kardiomyopati oavsett patien-
tens alder. Pediatrisk kardiomyopati har
storre spektrum av bakomliggande orsa-
ker varfér den genetiska utredningen bér
anpassas till alder och fenotyp. Genetisk
analys kan ha stor betydelse for patienten
men ocksa for fortsatt familjeutredning,
dér forstagradsslaktingar primart skall

erbjudas klinisk undersékning med EKG
och hjértultraljud dven vid negativ gene-
tisk utredning hos probanden (2).
Pediatriska kardiomyopatier har vanligen
genetisk orsak med autosomalt dominant
nedédrvningsmonster, men en relativt hog
proportion av de-novo-mutationer hos
barnpatienter (1,2). HCM kan ocksa or-
sakas av metabol sjukdom tex glucogen
storage disease (GSDs), eller vara del av
syndrom, tex RASopatier inklusive Noo-
nan Syndrom. DCM kan aven orsakas
av allvarlig myokardit, medfétt hjartfel,
mitokondriell-, neuromuskulér sjukdom
eller syndrom. ACM har vanligen gene-
tisk orsak.

Likemedelsbehandlingen vid kar-
diomyopati 4r beroende pé fenotyp och
skall skotas i samrad med barnkardiolog.
Vid DCM inleds behandlingen vanligen
pé barnkardiologiskt centra med optime-
ring av hjartsviktsmedicinering. Ett fatal
patienter &rligen drabbas av sd svart ned-
satt hjartfunktion att extern hjirtpump
behé6vs i vintan pd hjdrttransplantation
(2,4).

Vid HCM rekommenderas hog-dos
betablockad, vid utflodesobstruktion
tillagg av Disopyramid. Hjartkirurgisk
behandling i form av myektomi kan vara
nddvandig (2,5).

ICD 4r indicerad som sekundérprofy-
lax efter hjdrtstopp, som bridge-to-trans-
plant, men bor é&ven &vervdgas hos
hégriskpatienter vid HCM eller ACM
(2,4-6). Detta eftersom kumulativ risk for
plotslig dod eller hjartstopp 4r hog ffa for
HCM patienter, diagnostiserade under
12 ars &lder (Fig 1).

Risken for allvarlig arytmi och kardiel-
la tillbud maste fortlopande omvirderas
under uppfoljning, da snabb progress kan
ske under pubertal tillvaxtspurt. Flera
forskargrupper erbjuder riskvirderings-
verktyg on-line dar det bast validerade ar
HCMRIiskKids https://hcmriskkids.org/,
helst i kombination med EKG-baserad
riskviardering med EKG risk-score www.
ecgriskscore.org/ (5,6). Fér ARVC (>14
ar) https://arvcrisk.com/risk2/. Livsstils-
modifiering rekommenderas liksom psy-
kosocialt stod till den drabbade familjen.
Med modern behandling av pediatrisk
kardiomyopati far patienten en bittre
livskvalitet och framtid.
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Fallot — hur gar det sedan?

Fallots anomali dr ett vanligt men komplext hjartfel. Grundfelet innebiar en forskjutning
av hjdrtats utfloden. Detta resulterar i en kammarseptumdefekt, dédr aortan sitter ovanpa
halet, d v s 6verrider kammarseptum och ansluter till bada kammarna, samt en

varierande grad av utflodeshinder till lungcirkulationen.

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

Symtomen postpartum varierar med
graden av utflodesobstruktion, fran cya-
nos vid slutning av ductus arteriosus, till
balanserad cirkulation med begransade
symtom, till lungévercirkulation med
hjartsviktssymtom. Detta péverkar preo-
perativt omhéndertagande. Néstan 60
procent av patienter med Fallot har upp-
téckts prenatalt under de senaste 5 aren
och detektionsgraden okar stadigt. Det
ar vanligt f6r barn med Fallot att ha ge-
netiska avvikelser inklusive 22q11DS (7
- 14 procent) och trisomi 21 (5 procent)
samt extrakardiella missbildningar (1,2).

Primirkorrektion

Fallot korrigeras kirurgiskt vanligtvis vid
ca 4 - 6 manaders alder men tidigare-
laggs vid svarare symtom. Operationen
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innefattar slutning av kammarseptum-
defekten och vidgning av hogerkam-
marutflédet. I mer &n hilften av fallen
kravs att man klyver genom klaffringen
och vidgar den med en transannuldr
patch, vilket forstor klafffunktionen och
orsakar betydande insufficiens. Man for-
soker darfor alltid, om mojligt, bevara
pulmonalisklaffen. Hos de som genom-
gar klaftbevarande kirurgi finns det ofta
kvar en utflodesobstruktion. Dessutom
medfér operationen retledningshinder
(ffa hogersidigt skdnkelblock).

Barn med Fallot f6ljs livet ut av barn-
kardiologer och sedan vuxenkardiologer
med specialexpertis. Tidigare operation
och ev kvarvarande hjartavvikelse in-
nebar 6kad risk bl a for dilatation och
hjartsvikt av bade vénster och hdoger

kammare, fortrdngning av lungartar och
arytmier. De behover darfér genomga
regelbunden utredning med ekokardio-
grafi, EKG, Holter och senare dven med
MR hjirta, CT och arbetsprov.

Mortalitet och morbiditet

Vi har tillsammans med barnkardiolog
Kalliopi Kazamia (Uppsala) och thorax-
kirurgerna Kiet Tran (Lund) och Mats
Synnergren (Goéteborg) analyserat ut-
fallen f6r alla 595 barn som korrigerats
for Fallot i Sverige, fodda mellan 2000
- 2023. Overlevnanden ar mycket god ef-
ter Fallotkorrektion i Sverige; 99 procent
10-arsoverlevnad och 97 procent 20-ar-
soverlevnad. Mortalitetsrisken ar hogre
vid genetisk avvikelse. Liknande siffror
ses internationellt (3).

Operationstekniken vid primérkor-
rektionen paverkar léngtidsprognosen.
Vid klaffbevarande kirurgi har endast
ca 20 procent behovt reintervention 20
ar efter primarkorrektion. Motsvarande
siffra f6r de som fatt transannuldr patch
ar 60 procent. Den vanligaste reinter-
ventionen dr implantation av en ny pul-
monalisklaff. Detta sker oftast via 6ppen
kirurgi men allt oftare anvénds kateter-
buren teknik. Dessa klaffar ar biologis-
ka och behover inte waranbehandling.
Klaffarna har dock begransad héllbarhet
och kommer déirfér behova bytas ut,
vilket gér att manga patienter behdver
genomga flera ingrepp. En annan indi-
kation for reintervention vid Fallot kan
ocksa vara fortrangning i nagon av lun-
gartdrgrenarna, vilket vanligen behand-
las med stent via kateterteknik.

Majoriten kan leva som vanligt
Allvarliga rytmrubbning uppstar ffa
i vuxen alder. Endast 0,5 procent av
svenska Fallotbarn har behovt pacema-
ker till f6ljd av AV Block III, de flesta i
anslutning till primérkorrektion. Flera
patienter har fatt ventrikuldra extraslag,
enstaka har fatt ventrikeltakykardi men
endast en patient har fatt en ICD.

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

luta majoriteten gér i vanlig skola, del-
tar i skolidrott och paverkas inte av sitt
hjartfel i sin vardag.

Sammanfattningsvis lever de flesta
barn med Fallot ett bra liv efter korrek-
tion, trots risken for framtida kompli-
kationer och ingrepp, vilket avspeglar
utvecklingen inom svensk barnhjarts-
jukvard.
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ADHD medicinering
och medfodda hjartfel

Barn med medfddda hjartfel har visat sig ha en hogre prevalens av ADHD i jamforelse
med andra barn. For att dessa barn ska féa sa bra behandling och uppf6ljning som majligt
behover vi 6ka kunskapen f6r sambandet mellan medfédda hjirtfel och neuropsykiatrisk
funktionsnedséttning. En av de betydande insatser som gjorts dr framtagandet av ett na-
tionellt uppfoljningsprogram. Detta ska fungera som stod for att tidigt identifiera funk-
tionsnedsittningar hos barn med medfott hjartfel.

Overlevanden fér barn med medfott
hjartfel har 6kat dramatiskt de senaste
decennierna och ett vixande antal barn
med medfédda hjartfel nar vuxen alder.
Barn med medfodda hjartfel har visat sig
ha en hogre prevalens av ADHD jamfort
med barnpopulationen i allmédnhet (1,2).
Risken for neuropsykiatriska diagno-
ser och symptom forekommer oavsett
kravt hjartlungmaskin eller inte under
sin hjértoperation, och gller bdde enkla
och komplexa hjértfel (1,2). Andra bidra-
gande orsaker som diskuteras 4r genetisk
predisposition, tidiga (ev. intrauterina)
hjarnskador eller psykosociala stressorer
hos barn med kronisk sjukdom.

Den kardiella sikerheten kring
behandling med psyktropa likemedel
Likemedelsbehandling av psykiatriska
symtom okar bland unga i Sverige, sam-
tidigt som allt fler unga soker for allvar-
liga symtom fran hjartat (3,4). Frdgor om
den kardiella sikerheten kring behand-
ling med psykotropa likemedel, sd som
ADHD-mediciner, har blivit allt vanliga-
re inom barnkardiologin, och da speciellt
for barn med medf6tt hjartfel. Kunskaps-
laget 4r dock svagt, och inga tidigare
studier har fokuserat pa interaktionen
mellan psykiatriska ldkemedelskombi-
nationer, kardiella biverkningar och barn
med hjértfel. En liten studie har visat att
QTc forlings hos ungdomar utan hjartfel
med psykiatrisk ldkemedelsbehandling,
och speciellt hos de med polyfarmaci (5).
Risken med likemedelsinducerad fér-
lingd QTc, och ffa hos barn med hjértfel,
ar inte kind.

Tack vare de stora nationella register
som finns i Sverige d v s kvalitetsregister
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som Swedcon, samt registren for sluten-
vard, 6ppenvard, likemedel pa recept,
och dédsorsaker, kan vi fa vetenskapligt
stod for var kliniska erfarenhet. En natio-
nell farmakovigilansforskning pégar nu i
Sverige och preliminéra resultat visar att
incidensen for hjértrelaterade hiandelser
hos alla unga patienter med psykiatrisk
likemedelsbehandling 4r knappt 1 pro-
cent men att incidensen Okar betydligt
vid behandling med flera likemedel sam-
tidigt och att en liten del av patienterna
star for 6ver en femtedel av dterkomman-
de hindelser i hjartat (opublicerat).

Noggrann 6vervakning och

kontroll krivs

En multidisciplindr vardmodell ar avgo-
rande for att mota de komplexa behoven
hos barn med medfédda hjartfel och
ADHD. Regelbundna kardiella utvérde-
ringar och uppféljningar ar viktiga for
att Overvaka eventuella hjartrelaterade
biverkningar av ADHD-behandling. Se-
dan 2015 finns riktlinjer som stéd vid
behandling av hjartebarn med ADHD
(Vardprogram  fér  barnkardiologisk
6vervakning vid likemedelsbehandling
av barn och ungdomar med ADHD,
(https://sbkf.barnlakarforeningen.se/
vardprogram/). Svensk barnkardiologisk
férening har ocksa utarbetat ett nationellt
uppfoljningsprogram for att tidigt iden-
tifiera funktionsnedsattningar hos barn
med medfott hjartfel (Nationellt uppfolj-
ningsprogram “Hjértat och hjdrnan”.)

I de allra flesta fall kan hjirtebarn,
dven de med arytmisjukdom, som ocksa
drabbas av ADHD behandlas med cen-
tralstimulantia, men vissa anpassningar
kan vara nddvdndiga och mycket nog-

grann overvakning och kontroll kravs
fran forskrivande ldkare i samrdd med
barnkardiolog. Barn med ldngt QT-syn-
drom (LQTS), kan behandlas med vissa
psykotropa ldkemedel, men noggrann
overvakning av QT-intervallet dr extra
viktigt (Nationellt virdprogram fér med-
fott langt QT-syndrom). Kontakt med
barnkardiolog kan ge stod i valet av like-
medel (se vardprogrammet om ADHD).
Sammanfattningsvis dr det viktigt att 6ka
kunskapen for sambandet mellan med-
fodda hjartfel och neuropsykiatrisk funk-
tionsnedsattning, sa som ADHD, samt
att identifiera basta praxis fér behandling
och uppfoljning for att nd bésta mojliga
resultat for véra hjartebarn.
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jartat och hjarnan”

— nationellt uppfoljningsprogram
for barn och ungdomar med
hjartsjukdom

Alla barn och ungdomar med kroniska sjukdomar har ritt till en god och jimlik vérd. Varden
skall inkludera uppf6ljning av bade grundsjukdomen och dess komplikationer. Detta har sarskild
betydelse for “de nya 6verlevarna”, d v s de barn och ungdomar som idag lever med t ex komplexa
hjartsjukdomar’. Trots framgangar inom medicinsk och kirurgisk behandling av hjartsjuk-
domar, kvarstar risker for komplikationer som kan paverka den drabbades fysiska ork, tillvaxt

och utveckling®.

Barn och ungdomar med komplicera-
de hjértfel har forhojd risk for paverkad
kognitiv, social, emotionell och motorisk
utveckling (2,4). Det galler sdrskilt nar
hjarnans cirkulation varit annorlunda
under fostertiden, eller om upprepad
kirurgisk behandling i hjart-lungmaskin
behévts under forsta levnadsaret.

I det nationella uppfdljningsprogram-
met “Hjdrtat och Hjdrnan’, ges rekom-
mendationer om regelbunden tvir-
professionell uppfoljning for att tidigt
uppmirksamma behov av stod och at-
girder som kan framja barnets eller ung-
domens utveckling, ka dess mojligheter
att klara skolgang, delta i fritidsaktiviteter
och utvecklas till sjalvstindiga individer

(5).

Uppfoljningen avgors av riskerna

for komplikationer
Uppféljningsprogrammet “Hjartat och
Hjérnan” tar hinsyn till att riskerna fér
neurologiska, psykomotoriska, kogni-
tiva och psykosociala svarigheter, som
konsekvens av hjartsjukdomen (3,4),
skiljer sig mellan olika diagnosgrupper.
Hogrisk-gruppen rekommenderas regel-
bunden och omfattande tvarprofessionell
uppfoljning hos barnhjirtldkare, sjuk-
skoterska, kurator, dietist, fysioterapeut,
arbetsterapeut, logoped och psykolog, i
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samverkan med fordldrar och férskola
eller skola. I hogrisk-gruppen inklude-
ras barn som édr fédda med livshotande
hjartsjukdomar, som kravt hjartoperation
forsta levnadsmanaden (t ex hjartfel som
enkammarhjirta, transposition av de sto-
ra kirlen, och vissa cyanotiska hjértfel),
vilket r6r sig om ca 125 barn per arskull
i hela Sverige. Uppfdljning enligt hog-
risk-programmet rekommenderas &ven
till barn med riskfaktorer som prematu-
ritet, lig fodelsevikt eller med lang eller
komplicerad vardtid pa sjukhus i sam-
band med hjartkirurgi samt till barn som
hjarttransplanterats.

Gruppen med medelhég risk rekom-
menderas regelbunden screening med
hjalp av screeninginstrumenten PedsQL
och 5:15, samt fore skolstart, utvirdering
hos fysio-och arbetsterapeut. I gruppen
med medelhog risk inkluderas barn och
ungdomar med hjartfel som kravt hjart-
kirurgi under forsta levnadsaret och dar
livslang kardiell uppfoljning &r motive-
rad (t ex hjartfel som atrioventrikuldr
septum defekt, icke cyanotisk Fallots
anomali och koarktation). D& olika ut-
maningar uppstar i takt med individens
utveckling (3), podngteras vikten av kon-
tinuerligt stéd och regelbunden uppf6lj-
ning fran spddbarnstiden genom sma-
barnsaren och skoliren upp till vuxen

alder. De flesta barn och ungdomar med
hjartsjukdom har okomplicerade klaff-
eller shunthjartfel, som kan atgardas med
gott resultat (t ex ASD, VSD, PDA och
pulmonalklaff-stenos). Dessa patienter
har 1ag risk fér paverkad utveckling och
rekommenderas inte annan regelbunden
uppfoljning 4n den som sker inom barn-
och skolhélsovarden.

Rollférdelningen inom varden for

barn och ungdomarna
Uppfoljningsprogrammet “Hjartat och
Hjarnan” ar ett komplement till, och
ersatter inte, uppfoljningen inom barn-
och skolhdlsovérden. Samverkan mellan
barnhjértsjukvarden och barn- och skol-
hilsovirden ar av stor betydelse. Barn
och ungdomshabiliteringens organisa-
tion dr ocksa en viktig samarbetspartner,
som ansvarig for den samordnade upp-
foljningen av barn och ungdomar med
svara funktionsnedsittningar férutom
hjartsjukdomen.
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Fran medfott hjartfel till
forvarvad hjart-karlsjukdom

Framstegen inom behandling och diagnostik av medfédda hjartfel har lett till en 6kande
population av vuxna med medfodda hjartfel. Snart finns det fler vuxna med medfodda
hjartfel an barn med samma diagnos i Sverige. Mortaliteten och morbiditeten bland dessa
vuxna har forskjutits fran medfodda till forvarvade hjart-karlsjukdomar, dir aterosklero-
tisk sjukdom och dess komplikationer utgor de stérsta orosmomenten.

Barnldkaren nr. 4/24

Grundsjukdomen, i form av ett medfott
hjartfel, kan i sig leda till en 6kad risk
for tromboemboliska komplikationer
inklusive stroke. Forekomst av arytmier,
hyperviskositet, blodstas, paverkad lever-
funktion, stent och graft, reinterventio-
ner och resthuntar bidrar till den ckade
risken. Incidensen av stroke bland vux-
na med medfédda hjértfel ar tio génger
hogre 4n i normalpopulationen. Manga
behandlas dérfér med Trombyl eller an-
tikoagulantia, men tydliga riktlinjer for
forebyggande behandling saknas.
Overvikt och fetma ir nu globala hil-
soproblem som &ven drabbar barn och
vuxna med medfodda hjartfel. Personer
med 6vervikt och hjértfel har dessutom
Okad risk for hypertoni, hyperlipidemi
och diabetes. Typ 2-diabetes och metabo-
la syndromet é4r vanligare i denna grupp
an i normalpopulationen, och cyanos
verkar vara en ytterligare riskfaktor ut-
6ver de traditionella riskfaktorerna. Pa-
tienter med Turners syndrom ar sarskilt
utsatta fér metabolt syndrom och fetma.

Vad innebir det att leva med

medf6tt hjartfel?

Att leva med ett medfétt hjartfel inne-
bér en livstid av upprepad stress, béde i
form av oro, angest och depression, samt i
form av fysisk stress fran sjalva hjartfelet,
olika operationer, konstgjorda material i
kroppen och avvikande blodcirkulation.
Denna upprepade stress kan leda till akti-
vering av laggradig inflammation, vilket i
sin tur 6kar risken for insulinresistens och
ateroskleros. Dessutom har 34 procent av
unga vuxna med medfédda hjartfel hogt
blodtryck, bade systoliskt och diastoliskt,
vilket i sig okar risken for ateroskleros.
Redan bland unga med medfodda hjértfel
ses Okad karlstelhet och 6kad intima-me-
diatjocklek, en surrogatmarkér for tidig
ateroskleros.

Sammanfattningsvis ser vi flera 6kade
risker for framtida hjart-kérlsjukdom hos
barn med medfédda hjartfel. Detta maste
uppmirksammas och forebyggande in-
satser behovs fran tidig alder. Medicinsk
behandling av arytmi, hypertoni, hjért-
svikt, férhojda blodfetter och antitrom-
botisk behandling ar viktig bade under
uppvixten och i vuxen é&lder.

Vikten av en hilsosam livsstil
Det dr ocksd avgorande att uppmérk-

samma péverkbara livsstilsfaktorer for
att minska risken for framtida forvérva-
de hjért-karlsjukdomar. Detta inkluderar
att undvika nikotin och alkohol, samt att
framja en halsosam kost och regelbunden
fysisk aktivitet.

Det &r viktigt att vara medveten om
de sérskilda utmaningar dessa familjer
moter, sdsom nutritionsproblem i tidig
alder, radsla for fysisk anstrangning och
hos vissa dven kognitiva svarigheter. Idag
finns en okad medvetenhet bland béade
sjukvardspersonal och férildrar om vik-
ten av fysisk aktivitet, aven fér barn med
medfédda hjartfel. Vi behover dock er-
bjuda mer konkret information och stod
for att uppmuntra fysisk aktivitet fran ti-
dig &lder, for att 6vervinna radsla och be-
gransningar inom familjen, sjukvérden,
skola och sambhille.
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STEPSTONES éverforingsprogram:
Hur kan vi forbattra overforing
fran barn till vuxensjukvarden
for unga med hjartfel?

Stepstones har utvecklats i samarbete med unga patienter med hjartfel, deras forald-
rar, representanter fran patientforeningar samt kliniker och forskare. Férberedande
studier har bl a visat att manga ungdomar och forildrar kénde sig oférberedda infor
overforingen fran barn till vuxenvarden. Flertalet unga hade svart att beritta om sitt
hjartfel och behovde mer kunskap om sitt tillstdnd och dess konsekvenser i vuxenli-
vet. Syftet med programmet &r att stirka unga att bli aktiva partners vid 6vergangen
till vuxensjukvéarden. Det ska dirigenom forbittra deras hilsa och egenvéardsforma-

ga under denna kinsliga period.

Overgangen fran barn- till vuxensjukvard
for unga med hjartfel har fatt 6kad upp-
marksamhet, vilket 4r naturligt eftersom
fler barn med hjartfel 6verlever till vux-
en alder. Manga av dessa unga patienter
kommer behéva livsling uppfoljning
inom varden, och behovet av en forbatt-
rad 6vergang, som sker vid 18-ars alder,
till vuxensjukvarden har blivit tydligt.

Bristande 6vergangsprocess kan fa
allvarliga konsekvenser

Brister i varden vid 6vergangen har pa-
talats av patienter, narstdende, patientor-
ganisationer och sjukvardspersonal. En
bristande Gvergéngsprocess kan leda till
negativa konsekvenser béde pa kort och
lang sikt, som oOkade medicinska och
psykosociala risker, fler och svarare sym-
tom, utveckling av komplikationer samt
forsdmrat valbefinnande och livskvali-
tet. Aven forutsittningar fér utbildning,
arbetsmarknad och familjebildning kan
péverkas negativt. Under ungdomspe-
rioden, en sarbar tid i livet, maste unga
successivt ta Gver ansvaret for sin hélsa
samtidigt som de byter vardgivare. Sjuk-
varden maste darfér anpassa bemétande,
vard och behandling for att bittre méta
ungas behov fore, under och efter Gver-
géngen till vuxensjukvarden (1).

Postivt for ungdomarna pa flera plan

Stepstones ér ett forskningsprojekt som
syftar till att utvardera effekten av ett per-
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soncentrerat 6vergangsprogram for unga
med langvariga sjukdomstillstand. Den
forsta randomiserade studien genomfor-
des i gruppen unga med hjartfel. Syftet
med programmet &r att starka unga att bli
aktiva partners vid 6vergéngen till vux-
ensjukvarden och dirigenom forbattra
deras hilsa och egenvardsféormaga under
denna kinsliga period. Stepstones &r ge-
neriskt som idé men utvdrderades i det
forsta steget i gruppen unga med hjértfel
(2).

Programmet utvecklades i samverkan
med unga patienter, fordldrar, represen-
tanter fran patientféreningar samt klini-
ker och forskare. Forberedande studier
visade att manga ungdomar och féraldrar
kande sig oférberedda inf6r dverforingen.
Ungdomarna hade ofta svért att beritta
om sitt hjértfel och behovde mer kunskap
om sitt tillstdind och dess konsekvenser i
vuxenlivet. De ville ocksd ha mer infor-
mation om uppfoljningen inom vuxen-
sjukvérden och sina nya vardgivare. Bade
unga och deras fordldrar ansag att dven
vuxensjukvarden har forbattringspoten-
tial ndr det géller att méta unga vuxna
och deras behov (3-5).

Forbittrade sjalvbilden och okade
kunskapen om sjukdomen
Stepstones-programmet bestdr av flera
komponenter dir overféringskoordina-
torn har en central roll. Overféringsko-
ordinatorn, en specialistsjukskéterska

utbildad i ungdomsmedicin och ungdo-
mars hilsa, triffar ungdomarna vid tre
tillfdllen under en cirka 2,5 &rs period
med start vid 16 érs alder. Detta anpassas
efter patientens behov. Den randomisera-
de studien visade att programmet signifi-
kant 6kade empowerment, minskade for-
aldradelaktighet, vilket var efterstrivat.
Det forbittrade dven sjélvbilden, forbe-
redde ungdomarna infér 6vergangen och
okade deras sjukdomsrelaterade kunskap
jamfort med en kontrollgrupp som fick
rutinvard (2). En hélsoekonomisk studie
har genomforts och analys pagar.

Svensk sjukvard har blivit battre pa att
diagnostisera och behandla barn med
hjértfel, vilket har lett till att fler unga
genomgar den kritiska &vergangen till
vuxensjukvarden. Med de resurser som
sambhallet satsar ligger ocksa ett ansvar i
att sikerstélla resurser f6r uppfoljning for
att garantera vilbefinnande, livskvalitet
och en god vuxenetablering.

For mer information om Stepstones
Gverforingsprogram:  https://youtu.be/
ThLvmDwDjbw?si=XUT7-nTqOZyIFCi2
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’Jag tror varken jag

eller lakarna raknade
med de trauman somy
féljde ingreppen” |

Via Hjirtebarnsfonden har vi haft majlighet att
fa prata med ett “hjértebarn” i vuxen alder.
Idag uppticks manga hjirtfel tidigt men
Ebba Ostergrens uppticktes och opere-
rades forst nir hon fyllt 16 ar. Okad puls
har under ménga ar varit féorenad med
livsfara. Forst nu, sju ar efter sin andra
hjartoperation vagar hon trdna regel-
bundet. Den storsta utmaningen under
sjukdomstiden var att ta emot ovintade
besked om sin diagnos och efterfoljande
hjartoperationer. Da fanns familjen

alltid dar.

— Det som betydde mest for
mig ndr jag var sjuk, var att
de stidllde upp sa mycket
och verkligen stottade

mig i allt, siger hon.

o
e

Den storsta psykiska utmaningen for Ebba har varit att beskeden om hennes bada hjdrtoperationer kommit pltsligt och

utan forvarning.

Ebba Ostergren r uppvuxen i en liten by
utanfér Grdnna med mamma och pappa
och tre systrar. Hon har alltid élskat att
syssla med olika sportaktiviteter. Fridn
tidig alder har hon varit engagerad i allt
fran fotboll, innebandy och ishockey.
Fotbollen lag henne varmast om hjir-
tat och s det var den sporten som hon
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fortsatte med frdn barnadren upp till Gvre
tondren. Efter grundskolan valde hon att
ga pa fotbollsgymnasium.

Alla dessa ér var det allvarliga medfod-
da hjértfel som Ebba drabbats av, okédnt
for henne och 6vriga omgivningen.

Vad minns du tydligast fran din barn-
dom och de forsta skoldren? Nir mdrkte

du att ndgot inte stod rdtt till med din
hélsa?

—-Som barn var jag valdigt aktiv och satt
néstan aldrig still. Jag holl p& med fot-
boll och innebandy nér jag var yngre.
Mitt forsta minne av hjértfelet var nir jag
gick i hogstadiet. Vi skulle ha friidrotts-
dag med skolan och alla skulle springa 60

meter. Jag var forst ut och tog rekordet,
lararen var helt lyrisk och jag fick hybris.
Sé tinkte att jag kunde springa igen for
att sla det nya rekordet, men andra loppet
sprang jag betydligt ldngsammare och i
tredje loppet var jag inte ens i narheten av
mina klasskamraters resultat. Jag orkade
inte ens ta mig in sjalv till omkladnings-
rummet sjdlv, mina kompisar fick béra in
mig. Sedan minns inte jattemycket, mer
an att allt snurrade och blev svart. Se’'n
vakande jag upp hemma. Det var da allt
borjade.

Besvair med andning och kondition
borjade ge sig till kinna och begridnsade
hennes vardag. Det stilldes diagnoser
som astma och anorexia, men hon kén-
de att det inte stimde riktigt in pa hen-
nes problematik. Diagnosen kom som en
chock for hennes nér hon fyllt 16 &r.

—Mitt i tondren skulle jag operera hjar-
tat. Min forsta hjartoperation var en de-
vice operation. Vi fick vilja mellan den
sd kallade ”lilla operationen” eller den
traditionella via brostkorgen. Vi valde
den som vi trodde innebar minst kom-
plikationen och kortast rehabilitering.
Men direkt efter att jag vaknat upp efter
operationen sa hade jag konstiga kompli-
kationer som syn- och kinselbortfall, en
oerhord huvudviark och en olustig kinsla
i brostet. Jag tankte "dr det sa har ni fris-
ka médr?” Man kan siga att jag sedan blev
den absolut dldsta pa hjirtavdelningen
for barn, foér det var trots allt barn-av-
delningen man tillh6rde &ven om jag var
16 ar.

—Sedan foljde en jobbig tid. Efter ara-
tal av tjat pa sjukvarden om att jag kin-
de att nagot inte stimde med mig efter
operationen, fick jag det markliga svaret
” att jag som s& ung tjej inte kunde kdnna
skillnad pé fysiskt eller psykisk smarta”
De kunde hjéilpa mig med en remiss till
psykvérden. Efter det slutade jag att ha
kontakt med sjukvérden, och under den
tiden hade jag gatt fran barn till vuxen
utan att ens reflektera kring det.

Flera ar senare, ndr hon nétt tjugodrs-
aldern, kom det plétsligt en kallelse till
en ny operation. Eftersom Ebba levt i f-
restdllningen att det var hennes mentala
hélsa som skapade problem foér henne,
kom kallelsen som en chock. Hon férstod
inte sammanhanget. Det blev en akut
operation. Anledningen var &ven den
mycket ovantad.

Varfor blev ditt drende plotsligt sd
angeldiiget?

—-Remissen for denna andra operation
fick jag pa grund av ett dodsfall. En annan
patient med samma symptom som jag,

alltsd de som jag forsokt beritta om for
varden i dratal, dog plotsligt. S& det var da
jag blev tagen pa allvar. Chocken over be-
skedet om akut operation och att jag kan-
ske inte insdg det kritiska laget, gjorde att
jag forst tackade nej. DA fick ldkarna mig
att inse att det var livsavgérande. Om jag
inte gjorde denna operation sa skulle jag
férmodligen sluta som den andra patien-
ten. Den device som tidigare opererats in
hotade att skada aortan.

Hur har du upplevt att virden hjdlpt dig
fran att vara barnpatient till vuxenpa-
tient?

Vad tinker du kring 6vergdngen? Vad
var bra och vad har varit mindre bra?
—Jag skulle saga att varden inte har hjalpt
alls med 6vergangen fran barn till vuxen.
Det var som ett stort glapp, att man sjilv
som patient skulle jaga efter information
och ta reda pé vilken ny ldkare som man
var tilldelad. Det var valdigt lite informa-
tion om hur det funkar pa vuxenavdel-
ningen. Jag var for trétt for att orka med
det, sa i mitt fall fick min pappa ta dver all
kontakt med sjukvarden. Jag skulle siga
att overgangen var rétt brutal, det kindes
som man bara blev utkastad fran “barn”
och sen fick man sjalv borja jaga vérden.
Det var enorm utmaning och detta tror
jag kan bli mycket battre. Kanske en av-
delning for unga vuxna mellan 18-25 ar
hade varit bra.

Hur ser ditt liv ut idag? Upplever du
begrinsningar ditt vardagliga liv?
Vad har varit stérsta utmaningen?

-Idag sju ar senare efter min andra
hjartoperation har jag éntligen vagat
borja trana mer regelbundet. Anled-
ningen &r att trdning for mig ldnge haft
kopplingen till risk for att d6. P g a det sa
har det verkligen varit mentalt jobbigt att
fa upp pulsen. I dag trinar en del lands-
vagscykel och springer en del. Det som
betydde mest for mig nér jag var sjuk var
att min familj stéllde upp s& mycket och
verkligen stottade mig i allt.

Den storsta utmaningen fér mig har
varit att mina hjartoperationer alltid
kommit som en chock. Detta har gjort
det tufft att fatta vad man gatt igenom
och fatta att man varit sjuk. S& den men-
tala hélsan har absolut varit tuffast for
mig.

—Andra stora svarigheter med att vara
ett hjartebarn, var fér mig att jag trodde
att sa fort jag var lagad i hjartat sa skul-
le jag mé bra. Jag tror varken jag eller
lakarna rdknade med de trauman som
foljde med ingreppen. Jag fick mentala
problem frén upplevelserna och fér mig
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handlade det mycket om tilliten, Kan jag
verkligen lita pa att jag dr frisk nu? Jag
kénde mig lurad, for hela livet hade jag
gatt med hjartfel utan att veta. Jag hade
fotts med mitt hjartfel, men det missades
att f6ljas upp nér jag var barn.

-Jag kiande mig ocksé vildigt ensam,
da jag var den enda som inte var 2 - 4
ar pa avdelningen jag hamnade pé. Det
gillde dven vid den andra operationen,
dé var jag klart yngst. Det var ocksa svart
att g& fran barn- till vuxenvérden. Pa
barnavdelningen 4r man vildigt tydlig
och pedagogisk med hur det funkar och
man far littare kontakt med personalen
vid fragor eller funderingar. Men nér du
6vergar till vuxenvarden sa hanger allt pa
dig som dr sjuk. Du maste orka allt sjalv, t
ex ringa forsakringbolage t c.

—Dessutom hade jag en tanke om att
om jag orkade s& mycket nér jag var sjuk,
och att jag dé skulle orka sa otroligt my-
cket som frisk. Det slutade med att jag
gick in i vdggen bara fyra méanader efter
min sista hjartoperation 2017. Jag trodde
att jag kunde komma tillbaka som “van-
ligt” och kora pa, men huvudet orkade
inte hinga med. Aven om hjirtat och
arret sdg bra ut s tinkte varden inte pa
att unga ocksé kan bli utbranda. Jag hade
behovt professionell hjélp pa ett psyko-

logiskt plan.

—Hjértat i sig mér bra idag, men skulle
sdga att allt runt omkring verkligen har
tagit pa krafterna, och sju &r senare skul-
le jag fortfarande siga att jag inte dr helt
tillbaka fran min utmattning.

Ar det ndgot du skulle vilja dela med

dig av till andra som befinner sigi en
liknande situation?

—Jag tror det ar viktigt att vdga accep-
tera att det tar tid att komma tillbaka
och att fa& ma helt bra, oavsett om man
ar ung eller gammal. Man behéver inte
stressa tillbaka till jobbet. Det 4r okej att
mé skit, och kom ihdg att det finns fler
som antagligen varit med om likande si-
tuationer. Ta kontakt med dem och stod
varandra.

Lyssna pa Hjartebarnspoddens inter-
vju med Ebba: https://open.spotify.
com/episode/2uV3hGSmOHSEVpg-
HUc1v]0?si=8f4c148ad37e4al5

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

FAKTA Formaksseptumdefekt
Formaksseptumdefekt innebér att det
finns ett hal i skiljevaggen mellan hjar-
tats tvd férmak. Blod fran vénster for-
mak gar 6ver till hoger sida. Det okar
belastningen pd hoger kammare och
blodflodet till lungorna okar. Formaks-
septumdefekt kallas ocksd atriumsep-
tumdefekt (ASD).

Behandling: Hjirtfelet kan ofta be-
handlas genom att hélet i skiljevaggen
stdngs med en sé kallad device av konst-
gjort material. Den fors in till hjirtat
genom en tunn slang som kallas kateter.
Den har forts in i kroppen via ett blod-
kdrl i ljumsken. Barnet behéver da inte
opereras. De barn som har ett hal som
inte lampar sig for ovanstdende behand-
ling opereras oftast vid tva och fyra ars
alder. Halet sys dé ihop eller ticks med
en lapp frédn barnets egen hjértsick el-
ler en lapp av konstgjort material. Det
behévs ingen behandling om halen i
skiljevdggen 4r mycket smd. Efter be-
handlingen brukar barnet undersckas
regelbundet. Hen ér frisk om hjartat och
blodcirkulationen fungerar som det ska
efter ett par ar.

Killa: www.1177.se, Ulf Ergander,
barnkardiolog, Karolinska universi-
tetssjukhuset, Stockholm

SWEDCON

SWEDCON ir ett nationellt register for foster, barn och vuxna med medf6dd hjértsjuk-
dom och inkluderar kirurgisk och kateterburen behandling av medfédda hjartsjukdomar.
Avsikten med registret dr att kunna folja patienterna fran fostertiden och barndomen,
over i vuxen élder. Data anvdnds bade for kvalitetsutvardering samt for forskningsédnda-
mal. Vi far unik information om férekomst, naturalférlopp och behandlingsresultat for

| medfédda hjirtsjukdomar. Over hela Sverige registrerar drygt 30 kliniker till

jukdomar, som vi skapar tillsammans.

Ida Jeremiasen, MD PhD, Barnkardio-
log, Overlikare, Barnhjdrtcentrum Lund
E-mail: Ida.jeremiasen@skane.se
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* registret och hittills finns ver 70 000 individer registrerade. Arsrapporten
ar tillganglig for alla via vir hemsida https://www.ucr.uu.se/swedcon/
SWEDCON ér en ovérderlig klla till kunskap om medfédda hjarts-
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Arets hand-
ledare i

pediatrik ar
Lisen Ignell

Lisen Ignell, 6verldkare, VO
barn och ungdom, Helsing-
borgs lasarett, har tilldelats pri-
set som den bésta handledaren
i pediatrik. Priset instiftades av
BLF ar 2015 for att lyfta fram
och uppmuntra de virdefulla
utbildningsinsatser som gors
varje dag runt om i Sverige.
Motiveringen 16d:

”Som barnakutens inofficiella queen
roddar hon snuvor blandat med respin-
sufficienser, svéra samtal och stressade
kollegor. Lisen tar sig tid att utbilda mer
oerfarna kollegor &ven i svara och pres-
sade situationer. Hon har bland annat
utvecklat scenariotrdningar dar vi utbild-
ningslédkare far vixa in i teamleaderrol-
len. Hon lar oss att ha helikopterperspek-
tiv i akutrummet, att tinka «zebror» dven
om det vanligtvis 4r «héstar».

Lisen 4r kollegan som inte bara artigt
fragar «hur 4r ldget», hon tar sig tid, lyss-
nar, stottar och finns dér nar vi kollegor
behover det. Hon pushar oss utbildnings-
lakare att inte noéja oss med daliga ar-
betsvillkor och oméjliga scheman. Lisen
ar personen som behandlar anafylaxin
pa klinikfesten. Lisen &r kollegan som
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kommer ihag detaljer och har alltid en
godisbit i fickan nér energin tryter. Lisen
tar ofta underlakarnas parti i de ibland
hetsiga morgonmétesdiskussionerna. Vi
onskar att alla ngon gang far jobba med
en handledare som Lisen — hon é4r ovér-
derlig!
Lisen, tack for att du &r du”
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Valbesokt Barnvecka i Linkoping

Arets evenemang i Linkoping/Norrkoping blev en lyckad tillstillning med s manga som 1 207
deltagare. Besokarna kom fran norr till soder och vissa hade rest langviga for att fa vara med.
-Det var fler i Halmstad forra dret, 1 373 besOkare totalt. Men i ar var det betydligt fler 4n vi
raknat med, med tanke pa regionernas sparkrav, siger Thomas Abrahamsson, vetenskaplig
sekreterare i BLF och i ar dven ansvarig for Barnveckan vetenskapliga program.

BARNVECKAN

Katarina Lannering, PhD, Overlikare, Barnhjdrtcentrum, Mottagarna av Acta Paediatricas Young Investigator Award for
Drottning Silvias Barnsjukhus, Goteborg var glad mottagare av 2023, Magnus Ohlund och Elina Oldhoff, flankerar chefredaktér
BLF:s Rolf Zetterstrom-pris for bista pediatriska avhandling. Hugo Lagercrantz.

Priset overldmnades av BLF:s vetenskaplige sekreterare, Thomas  Foto:: Géran Wennergren
Abrahamsson (tillika var vetenskapsredaktéor i Barnldkaren).
Foto:: Goran Wennergren

Skickliga unga akrobater stod for underhdllningen pd en av
tillstdllningarna i Norrképing.
Foto: Barnlikaren

Tisdagskvillens
utflykt gick till
Norrkoping. A.
Hiir den gamla
fabriksbyggnaden
Strykjdrnet pd 6n
Laxholmen mitt i
Motala strom. Nu
plats for Arbetets
museum.

Foto:: Goran
Wennergren

Vid tisdagsk-
villens utflykt
till Norrkopings
gamla industrik-
varter, mottes
deltagarna av

en fartfylld, ung

Linkdping matte drets deltagare med gronskande parker med krokus, scilla och péskliljor i full blom. Ulrika Aden (tv) avtackades
som ordforande i BLF med gdva och blomster fran styrelsen. Vice ordforande for BLE, Asa Neuman och BLF:s nya Ordférande Anna
Olivecrona under det festliga evenemanget sista kvdllen i Linkoping. Foto: Urban Tirén
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danstrupp.
Foto:: Goran
Wennergren
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Sista kvdllen hade Hollywood-tema med vibbar av Oscarsgalan. Mdnga av deltagarna gick “all in” och var utklddda till allt frin The real croup, ett proffsigt band fran barnkliniken i Norrkoping, bjod pa underhdlining under “Hollywood-festen”. Publiken dansade

skddespelande sjérovare till regissorer i smoking och solglasogon. Utanfor festlokalen stod en stor vit limousine parkerad. och sjong med i kinda latar, som bandet rev av under kvillen.
Foto: Urban Tirén Foto: Urban Tirén

Daniel Ortoft, general for drets Barnvecka, limnade over stafettpinnen till Olivia Brunell som passade pd att vilkomna alla till néista Nya ordféranden for BLE, Anna Olivecrona och Helena Wigert, ordforande for Riksforeningen for Barnsjukskoterskor avrundade
drs Barnvecka. Denna dger rum I Uppsala, den 31/3-3/4. kvillens festmiddag med ett fint gemensamt tal.
Foto: Barnldikaren Foto: Barnlikaren
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Bild 1. Bokens forfattare, Margit
Silberstein. Foto: Sara Mac Key.
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Bokrecension

Gripande bladvandare
om judiska lakaren som
foljde barnen in i doden

FN:s barnkonvention stadfistes ar 1990
och undertecknades av 190 linder med
undantag for USA. En foregangare till
denna tillkom under 1920-talet i Na-
tionernas Forbund i Genéve. Dess tan-
kar hade formulerats av bland andra den
polske barnlakaren Janusz Korczak och
svenskan Ellen Key. Ar 1959 aktualisera-
des Korczaks idéer om barns rattigheter,
vilket banade vég for FN-konventionen.

Men vem var Janusz Korczak? Han ar
relativt okdnd i Sverige, trots att kampen
for barns réttigheter 4r en svensk parad-
frdga. Om honom kan man nu ldsa i Mar-
git Silbersteins bok: "Hand i hand med
barnen till Treblinka. Berittelsen om
Janusz Korczak”. Forfattaren motiverade
sitt damnesval med att hon ville skriva om
en ddel, altruistisk hjélte under en svér
tid — ett “ljus i mérkret”. Hon har tidiga-
re givit ut en bok om sin judiska familj,
varav flera mordades under Forintelsen
(Forintelsens barn, 2021). Annars ar hon
mest kiand som politisk reporter bade i
dagstidningar, radio och tv.

Korczaks ursprungliga namn var Hen-
ryk Goldszmit, men han bytte ut sitt ju-
diska namn mot ett mer polskt da anti-
semitismen var mycket utbredd i Polen.
Han vixte upp i ett assimilerat och vil-
bargat hem, men fadern blev psykotisk
och dog vid relativt ung éalder. Korczak
méste darfor tidigt borja arbeta som in-
formator. Men helst ville han bli forfat-
tare. Han insdg att det inte rickte som
forsérjning utan utbildade sig till 1dkare.
Han lyckades komma in pa universitetet
i Warszawa trots numerus clausus, som
utestangde de flesta judiska studenterna.

Barnlikare och forfattare

I likhet med Tjechov menade Korczak att
ldkaryrket fordjupade hans kreativa ar-
bete. Forfattarskapet blev redan fran ett
tidigt stadium framgéngsrikt med boken
”Salongsbarnet” om en bortskdmd pojke
som “vaxer upp i de fina salongerna, dér
luften ar tjock av falskhet och snobberi”

Men med viss sjalvbiografisk anspelning
“vaknar han med insikten att hans liv 4r
tomt och meningslst” och att han maste
ta sig in i en varld dér barn lider av fattig-
dom och hungersnéd.

Janusz Korczak boérjade sin karridr
som lidkare pa ett barnsjukhus ar 1905,
men blev snart inkallad som féltlakare i
den ryska armén. Polen var ju en del av
det ryska tsardomet. Han &kte med den
transsibiriska jarnvagen till Kina, dér han
sdg hur barnen svilte och forildralosa
barn misshandlades.

Vid hemkomsten hade han blivit be-
romd foér sin bok och blev eftersokt som
barnldkare for overklassens barn. Han
kunde dé ta ordentligt betalt, vilket gjor-
de det mojligt att ocksa ta hand om fattiga
barn, som fick komma gratis.

Chef for ett judiskt barnhem

Korczak gifte sig aldrig och ville inte bilda
familj. Han var orolig for att ett eventu-
ellt barn skulle kunna drabbas av faderns
psykos. Men framf6r allt ville han vara ett
slags far for alla barn. Tillfallet till detta
kom nér han erbjods att bli chef for ett
hem for judiska gatubarn ar 1912. Tack
vare en judisk filantropisk organisation
sa byggdes en fin byggnad med barnhem-
met Dom Sierot p4 Krochmalnagatan 92,
en valkidnd gata i Isaac Bashevis Singers
bocker.

Férutom att driva barnhemmet sé gjor-
de Korczak vetenskapliga observationer
och férde journal rérande de sjuka barnen
(Bild 2). Det han ar mest beromd for ar
hans mantra "Barn 4r inte morgondagens
manniskor. De d4r ménniskor idag” Barn-
domen ér alltsa ingen transportstracka till
vuxenlivet, ”Korczaks passion for barns
rittigheter var lite av en besatthet ...”. For
att klara av de disciplinproblem som kun-
de uppsta bland dessa tidigare vanvérda-
de barn inrdttade han sérskilda barndom-
stolar. Domare utsags bland barnen. Alla
barn kunde anmila brott mot barnhem-
mets regler, slarv med stidningen eller

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

matlagningen och mobbning. Straffen
var oftast att den skyldiga skulle erkdnna
och angra sitt brott medan aga undveks.
Ett tag villde det in anmalningar varvid
kaos uppstod, men Korczak lyckades
aterstélla ordningen genom att modifiera
domstolsreglerna. Den kédnde schweizis-
ke barnpsykologen Jean Piaget besokte
barnhemmet 1924 och blev mycket im-
ponerad. Korczak utsags ocksa till en av
cheferna for ett katolskt barnhem, som
kom att drivas med liknande principer
som Dom Sierot.

Korczak fortsatte med sitt skrivande
och forfattade bland annat barnboken
”Kung Mattias”, som oversatts till flera
sprak och sattes upp som pjds av Backate-
atern i Géteborg ar 2009. Han blev ocksa
en kind radiordst, kanske ungefir som
Farbror Sven. Eftersom han var jude var
han tvungen att framtrada anonymt un-
der ticknamnet: "Den gamle doktorn”
Programmet blev mycket populart.

Den tyska ockupationen

Men den 1 september 1939 invaderades
Polen av tyskarna och efter négra veckor
tvingades alla judar bara armbindel med
davidsstjarna. Korczak vagrade och klad-
de sig i stallet i den polska arméuniform

han hade kvar fran det forra kriget.

I oktober 1940 under Jom Kippur
tvingades alla judar att flytta till de upp-
rittade gettokvarteren, vars murar restes
av tvangsbeordrade judar.

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

Valde bort mojligheten att Gverleva
I augusti 1942 tvingades barnen ut fran
hemmet for att vandra till Umschlagplatz.
Det var en virdig marsch med fyra barn
i varje rad och med Korczak som ledare
och hans narmaste medarbetare Froken
Stefa sist i ledet. Det 4r en berdmd marsch
mot doden i Treblinka som ar vil omvitt-
nad pé olika satt (Bild 3). Korczak hade
blivit erbjuden att komma undan, genom
att bli forsedd med ett falskt “ariskt pass”,
men han ville inte 6verge sina barn.
Silbersteins utomordentligt vélskrivna
bok dr av sarskilt intresse for denna tid-
skrifts lasare darfor att den handlar om en
av historiens framsta barnldkare, som inte
bara virnade om barnets hélsa utan ocksa

om barnets rittigheter och situation i all-
manhet. Den &r en gripande bladvandare,
som bor ingd i alla medicinares kanon,
sarskilt for barnlakarna.
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Bild 2. Barnldkaren Janusz Korczak.
Illustration: Rebecka Lagercrantz

Hugo Lagercrantz, Chefredaktor Acta
Paediatrica
E-mail: hugo.lagercrantz@ki.se
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Uppfostran eller barnpsykiatri

— betydelsen av tidigt stod
till foraldrar

Vi vet idag att mycket av barnets framtida utveckling avgors tidigt i livet. Studier visar

att tidiga insatser for att framja adekvat stimulans och skydda mot negativ paverkan, ar
grundldggande for en god och hilsosam utveckling. Barn med psykosociala eller biologiska
riskfaktorer, dr i sarskilt behov av tidiga insatser som framjar skyddsfaktorer. Det dr dven
av storsta vikt att ha familjen i fokus under arbetets gang, da den utgor det lilla barnets
utgangspunkt i form av miljo och upplevelsevirld.

UTVEC
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Kalla: Ostgotakommissionen (2014).

Figur 1. Reviderad regnbdgsmodell ver de viktigaste bestamningsfaktorerna baserad pa Dahlgren och Whiteheads modell fran 1991.

Klla: Ostgétakommissionen (2014).
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Det &r inte ’arv eller milj&’ nar det giller
barns utveckling - det 4r bade och. Det ar
inte kérlek eller ramar som barn behéver
- det &r bade och. Och det ar inte barn-
psykiatri eller fordldrastéd utan manga
ganger bade och, nidr det giller neuropsy-
kiatriska utvecklingsavvikelser och bete-
endestorningar hos barn.

Barn kommer till vidrlden med oli-
ka forutsattningar. Ett holistiskt satt att
beskriva detta ar modellen om hilsans
bestamningsfaktorer (Fig 1). Dar ingér
barnets genetiska och biologiska forut-
sittningar, men ocksé relationerna, lev-
nadsvanorna, socioekonomisk situation,
vilfirdsarenor som barnet méter och
sambhillet som barnet lever i. Med det hér
synsattet dr det latt att inse att vare sig for-
aldrarna, eller nagon specifik aktér sjdlva
avgor hur barnet kommer utvecklas.

Sarskilt behov av tidiga insatser

Det vi ddremot vet, ar att véldigt mycket
av barnets framtida utveckling avgérs ti-
digt i livet. De tidiga insatserna vi gor for
att frimja adekvat stimulans och skydda
mot negativ péverkan betalar sig ménga
ganger om, jamfort med om vi forsoker
atgdrda brister senare (4).

Barn med psykosociala eller biologiska
riskfaktorer 4r i sdrskilt behov av tidi-
ga insatser som framjar skyddsfaktorer.
Eftersom familjen utgor det lilla barnets
miljo och upplevselsvirld, dr det klokt
att borja dar, garna i hemmiljon. Just ut-
6kade hembesoksprogram &r ett sitt att
bygga relation och tillit mellan féraldrar
och vardgivare/socialtjanst. Regeringens
satsning pa utdkade hembesoksprogram,
sarskilt i utsatta omraden, 4r darfor val-
kommen.

For ett barns hjirna utgor foralderns
lyhérdhet sjalva motorn for utveckling,
samtidigt som det ocksé stéttar den basta
“bromsen” ett barn kan ha: formagan till
sjalvreglering. De flesta foraldrastodspro-
gram, oavsett om de inriktar sig pa att
frimja anknytning eller bygger pa social
inldrningsteori via beteenden, innehéller
komponenter som utvecklar bide forild-
rars lyhordhet och adekvat granssittning.

Samarbete mellan vardnadshavarna och
barnpsykiatrin

Barn ar olika, vilket ocksd innebar att
inget fordldraskap dr det andra likt. Att
vara foralder kan periodvis vara kravan-

de, men extra hoga krav stills pd den
vuxnes foraldrakompetens om familje-
relationerna inte 4r harmoniska, barnet
upplevt tidig toxisk stress (3), har ett ut-
manande temperament, eller neuropsy-
kiatrisk funktionsnedsattning. Har beho-
ver samhdllet méta upp och ge stod efter
behov. Kanske ar det bara en dvergdende
period av kolik som BVC kan hjalpa till
med. Kanske &r barnet for tidigt f6tt och
skulle vara behjalpt av ett tidigt samspels-
program, sasom SPIBI? (1) Det kan vara
tredringen med utbrott dér férdldrarna
kan fa god hjélp av ett evidensbaserat for-
aldrastédsprogram som De otroliga aren
eller Triple P (2). Kanske 4r vardagen lite
extra svar for femaringen som inte tél
forandringar och inte forstér sig pa kom-
pisarna, eller sexdringen som inte kan
fokusera i ett klassrum fullt med andra
barn. Hér kan utredning av ett multidisci-
plinért team vara motiverat, kombinerat
med anpassade verktyg for fordldrarna.

Gréansen var vanligt foraldrastod med
goda metoder behéver kompletteras med
barnpsykiatrins insatser ar séllan kniv-
skarp och péverkas definitivt av hélsans
6vriga bestamningsfaktorer. Har behover
vi méta familjer med samma lyhordhet
och férutsdgbara ramar, som vi 6nskar att
de i sin tur kan erbjuda sina barn. Vi ska
ge forutsittningar for varje fordlder att
kunna fokusera pa att vara sitt bésta jag
for sina barn.
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OBS! Under kalendariet publiceras enbart kalendariepunkter som registrerats pa BLF:s hemsida. Registrera dérfor din kurs/fort-
bildning pa www.barnlakarforeningen.se. Fér mer info om respektive kurs se www.barnlakarforeningen.se/kalender/

Info om BLF Lunchwebinar
Som vanligt galler forsta tisdagen i varje manad kl. 12.15-13.00 i samarbete med Svenska Lékaresillskapet.

Info: https://www.barnlakarforeningen.se/2023/12/17/blf-lunchwebbinarier-under-varen-2024-hela-programmet/ ] e }/'}/‘Z'n gfb 72 d en st odg }/'j(:o }/’J‘k 72 Z.n g‘ oc‘b Ve ;/'k SATVL b@l‘ fo;l' bd Y&/ 7}

6/8 BLF Lunchwebbinarium - t.b.d och ungdomar med sirskilda bebov. Med séirskilda bebov

Info: https://www.barnlakarforeningen.se/2023/12/17/blf-lunchwebbinarier-under-varen-2024-hela-programmet/L

18/5-21/8 ISPCAN Uppsala. BLF's delforening for Barn som far illa avses fysisk eller psykisk funktionsnedsdttning,
Info: https://bsfi.barnlakarforeningen.se/kalender/ispcan/

kronisk sjukdom eller social utsatthet.

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

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

Fonden anslar varje ar medel till:
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 forening. * F or SkningsanSlag OCh FO r Skningsstipendier

Info: https://mkon.nu/arytmi2024 ~ SISTA ANSOKNINGSDAG DEN 20 SEPTEMBER VARJE AR

18/9-20/9 Hostméte. BLF’s delforening for allergi och lungmedicin
Info: https://aol.barnlakarforeningen.se/kalender/hostmote-save-the-date/

* Fortbildningsstipendier f6r arbetslag/
19/9-21/9 EPNS Masterclass Cambridge. Svensk Neuropediatrisk forening

Info: https://snpf.barnlakarforeningen.se/kalender/epns-masterclass-cambridge/ p cr Sonalgr upp cr

— SISTA ANSOKNINGSDAG DEN 4 OKTOBER VARJE AR
19/9-20/9 BLF’s delforening for Barn som far illa. BSFI internat Vrango

Info: https://bsfi.barnlakarforeningen.se/kalender/delforeningen-bsfi-internat-vrango/
* Aktivitetsbidrag till organisationer/féreningar/
institutioner/skolor

— SISTA ANSOKNINGSDAG DEN 20 OKTOBER VARJE AR

NASTA NUMMER

* Individuella Fortbildningsstipendier

Nésta nummer har temat Nya — SISTA ANSOKNINGSDAG DEN 20 FEBRUARI VARJE AR

terapier vid ovanliga sjukdomar
och utkommer den 8 oktober.

* Vetenskapliga symposier

— SISTA ANSOKNINGSDAG DEN 1 MARS VARJE AR

Det kommer dock att finnas till-
gingligt pa Barnldkarens hemsida
www.barnlakaren.se tidigare. Via
vart nyhetsbrev, Facebook och
Twitter far du information om nér
detta sker.

Tipsa gdrna om nyheter:
info@barnlakaren.se

MER INFORMATION FINNS ATT HAMTA PA
WWW.JERRINGFONDEN.SE
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Den enda orala lIosningen som ar godkand for
infantila hemangiom som kraver behandling
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Behandling med oral propranolol 3 mg/kg/dag som inleds fore 10 veckors alder &r forknippad med en
signifikant battre fullstandig eller nastan fullstandig tillbakagang av malhemangiomet adn behandling
som paborjats mellan 5 veckor och 5 méanaders alder (framgangsfrekvens 60% vs. 86%, p=0,0037)"

Hemangiol (propranolol) 3,75 mg/ml, oral losning. Rx, F. Beta-receptorblockerare, icke-selektiva. ATC-kod: C07AA05. Indikation: Behandling av prolifererande infantilt h jom som kréver sy isk terapi: Livs- eller funktionshotande hemangiom, ulcererat he-
mangiom med smarta och/eller bristande respons pa enklare sarbehandlingar, samt hemangiom med risk for bestaende &rr eller missbildningar. Ska initieras hos spédbarn i &ldern 5 veckor till 5 manader. Kontraindikationer: Prematura barn < 5 veckors korrigerad
&lder. Barn som ammas, om modern intar lakemedel kontraindicerade med propanolol. Overkanslighet mot den aktiva substansen eller mot nagot hjalpamne. Astma eller bronkospasm i anamnesen. Atrioventrikuléra block av 2:a eller 3:e graden. Sjuka sinus-syndrom.
Kardiogen chock. Hjartsvikt. Prinzmetals angina. Svara perifera arteriella cirkulationsstoringar. Spadbarn med anlag for hypoglykemi. Feokromocytom. Bradykardi och hypotoni understigande vérden givna i produktresumén sektion 4.3. Varningar och forsiktighet: Fire
behandling maste screening for risker med propranolol utforas och analys av sjukdomshistoria samt klinisk undersokning inklusive hjartfrekvens och hjart- och lungauskultation. Efter forsta intag och efter varje dosokning méste en klinisk overvakning, inkluderande
blodtryck och hjértfrekvens, ske minst varje timme under minst 2 timmar. Vid PHASE syndrom eller misstanke om hjartavvikelse ska specialist konsulteras. Vid akuta bronkopulmonella tillstand bor behandlingsstart skjutas upp. Vid isolerad bronkospasm, luftvégsinfektion
med dyspné och véisande andning eller tecken pa hypoglykemi méste behandling avbrytas. Rekommenderas ej vid renal/hepatisk funktionsnedsttning. Behandling méste avbrytas minst 48 timmar fore kirurgi. Overvag behandlingens lamplighet hos patienter med stora
ulcererade hemangiom, psoriasis eller risk for anafylaxi. For information om samtidig anvéndning av andra lakemedeltyper se produktresumén sektion 4.4. For mer information och pris, se fass.se. Kontakt: Pierre Fabre Pharma Norden AB, www.pierrefabrepharma.se.
Produktresuméns senaste dversyn: 2023-01-10. SE/HEMA/06/23/0002

1. Léauté-Labreze C, Frieden |, Delarue A. Early initiation of treatment with oral propranolol for infantile
hemangioma improves success rate. Pediatr Dermatol. 2023 Mar;40(2):261-264. doi: 10.11 11/pde.15198/
Epub 2022 Dec 13. PMID: 36511888.
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