Ductus

Nr. Desember 2005

Ernring

Ernzring til spebarn med medfedt hjertefeil

Janne Kvammen, Barnesenteret, Ulleval universitetssykehus

Erneering til barn med chylothorax og proteintapende
enteropati

Gry Irene Granli, Barneklinikken, Rikshospitalet

Bruk av gastrostomi til barn med hjertesykdom

Christine Ggrbitz, Barneklinikken Rikshospitalet
*Koronarsirkulasjon hos barn*

Ansgar Berg og Gottfried Greve, Seksjon for pediatri, Universitetet i Bergen




Redaksjonelt

Koronarsirkulasjon fortsettelse:

I forrige Ductus, nr. 20, juni 2005 var
koronarsirkulasjon hovedtema. Beklageligvis
falt en meget viktig artikkel ut fra dette
nummeret, nemlig en generell
oversiktsartikkel med en kortfattet
oppdatering av kunnskapen om
koronarsirkulasjon ved ulike strukturelle og
funksjonelle hjertesykdommer hos barn, av
Ansgar Berg og Gottfried Greve, Haukeland
universitetssykehus. Dette beklager jeg pa det
sterkeste. Det var synd at vi dermed ogsé gikk
glipp av & ha alt om koronarsirkulasjon samlet
1 ett slikt temanummer av Ductus, bl.a med
tanke pa 4 finne tilbake og sld opp pa dette
temaet.

Det jeg haper pd med denne maten & utforme
Ductus, er nettopp & samle fersk, oppdatert
kunnskap skrevet av og for norske miljoer
innen ett enkelt tema. Jeg hdper ved det at
noen hovedomrader inne barnekardiologi pa
en systematisk mate blir gjennomgatt og
tilgjengeliggjort for alle norske barneleger og
en del andre interessenter. Dette bidrar
forhapentligvis til & eke kunnskapsniva, fokus
og interesse for barnekardiologi blant
barneleger.

Ernaring av barn med hjertefeil er

hovedtema 1 dette aktuelle nummer av Ductus.

Jeg tror ikke det er & ta for hardt i 4 si at dette
er et omradde som har et potensiale for okt
oppmerksomhet og kunnskap mange steder.
Optimalisering av ernzringstilstand kan ha
stor betydning for det kliniske forlep bade for
og etter eventuell operasjon, og er
sannsynligvis undervurdert eller ikke
tilstrekkelig hensyntatt hos en rekke barn med
hjertefeil. Jeg er derfor glad for at tre erfarne
ern@ringsfysiologer med kunnskap om dette
bidrar med en belysning av dette viktige
omradet.

Jardar Hals

Ernaring til spedbarn med medfgdt
hjertefeil

Klinisk ernzringsfysiolog Janne Kvammen,
Barnesenteret, Ulleval universitetssykehus.

Bakgrunn

Barn med medfedt hjertefeil er utsatte for
feilern@ring og tilvekstproblemer (1, 2, 3).
Alvorlighetsgraden av feilernaringen kan
variere fra mild underernaring til uttalt
“failure to thrive”, og er relatert til hjertefeilen
og eventuelle tilleggsdiagnoser. Arsakene til
ernringsvanskene varierer fra barn til barn.
Studier viser at barn med medfedt hjertefeil
har sterre behov for energi og naringsstoffer
enn friske barn (4, 5, 6). I tillegg til det okte
behovet er kapasiteten til & spise nedsatt.
Pusteproblemer og okt oksygenbehov kan
medfore at barna ikke klarer & spise nok til
tross for at de far hyppige méltider. Kreftene
strekker ikke til og de sovner gjerne ved
brystet. Kvalme og oppkast er et problem for
noen av barna. Hyppige infeksjoner vil for
noen barn ogsa medvirke til
erngringsproblemer da de i disse periodene
har enda dérligere appetitt. Studier tyder ogsa
pa at pdvirket tarmfunksjon
(absorpsjonsproblemer, mild steatore, tap av
gallesalter, forsinket ventrikkeltemming og
proteintap) kan spille en rolle for
erneringsproblemene hos barn med hjertefeil
(7, 8, 9). Ernaringen er derfor ofte en
utfordring for barnet, foreldrene og for
helsepersonell. Ernaring er en del av den
medisinske behandlingen. Behandlingsmalet
er a sikre god ernaringsstatus og en
tilfredsstillende spisesituasjon. God
ern&ringsstatus er ogsa spesielt viktig i
forbindelse med kirurgi. Underernaring i
kombinasjon med store kirurgiske inngrep er
knyttet til okt risiko for komplikasjoner, okt
infeksjonshyppighet, darligere prognose og
redusert overlevelse (10,11).

Screening av ernaeringsstatus
Ernaringsstatus er et vidt begrep, men god
erngringsstatus vil ofte betegnes av at barnet
har tilfredsstillende tilvekst og et inntak av
alle neringsstoffer som dekker behovene slik
at naeringsstoffstatus i kroppen er normal.



Det enkleste og viktigste screening verktoyet
er & folge tilveksten (vekt og lengde).
Vekstkurver ma plottes og vektekning per uke
vurderes. Tiltak ber iverksettes raskt dersom
veksten og/eller vektokningen ikke er
tilfredsstillende.

Ernaringsbehandling

Hvilke tiltak som skal iverksettes ma vurderes
1 forhold til barnets alder, vekt, medisinske
tilstand og hvilket kosthold barnet har. I
tillegg kan det vare toleransegrunner (kvalme,
oppkast, hard/lgs avfering) eller andre
medisinske grunner (f.eks. leversykdom,
proteintapende tarm, allergier,
vaskerestriksjon) for a velge spesielle
produkter. Malet er at kostholdet skal dekke
barnets behov for alle naeringsstoffer,
inkludert energi og proteiner. Dette kan
oppnas ved a gi barnet naringstett kost vha
berikning av morsmelk/morsmelkerstatninger
eller ved a benytte spesielt naeringstette
sondeerngringer som kan inntas per os.

Hvordan maten gis og om det er behov for
f.eks. sondeernaring ma ogsa vurderes. Det er
ikke uvanlig at barn med medfedt hjertefeil
trenger sondeernring i kortere eller lengre
perioder for a sikre et tilfredsstillende inntak.

Behov for energi og proteiner hos barn med
hjertefeil

Barn med hjertefeil har gkte behov for energi
og proteiner. Fordi man ikke vet noyaktig
hvor hvert enkelt barns behov er, og fordi man
mé oke energiinntaket gradvis, finner man
som regel riktig energiniva ved 4 justere
inntaket 1 forhold til vektutviklingen. Det
fungerer bra i praksis, men krever tett
oppfelging. Klinisk erneringsfysiolog vil som
regel beregne barnet neringsinntak ut i fra en
vurdering av naringsinntaket. Behovet vil
ogsd beregnes (se under), og gir et estimat pa
hva man sannsynligvis ber strekke seg mot
med hensyn pa energiinntak.

Beregning av behov for hjertesyke barn < 1 &rs alder med hgye behov (12):

Ved beregning brukes alltid barnet aktuelle vekt.

Energi: 130-150 kcal/kg/dag (i noen tilfeller hayere/lavere, opp til 220 kcal/kg/dag i

ekstreme tilfeller)

Protein: 3,0-4,5 g/kg/dag (maksimum 6 g/kg/dag)
Natrium: 3 mmol/kg/dag (i noen tilfeller hgyere, obs for mye salt ma unngas)
Kalium: 3 mmol/kg/dag (i noen tilfeller hgyere)

Neeringsberikning av maten

Hvis maten skal berikes ma det beskrives
neye for & unngé feil sammensetning av
kosten. Maleskjeer/begre til oppmaéling av
berikningsprodukter ber sendes med hjem for
a sikre at maten blir riktig blandet (mange
berikningsmoduler mangler egne maleskjeer).
Skriftlig informasjon anbefales bade inne pa
avdeling og ved hjemreise. Tett oppfelging og
ukentlige kontroller av vekt er nedvendig,
spesielt 1 startfasen.

Det finnes flere alternativer man kan velge for
a berike maten. Ved hoye behov mé man
gjerne kombinere ulike produkter fordi det

forhindrer skjev neringssammensetning og
gastrointestinale problemer.
Morsmelkerstatningspulvere i1 begrensede
mengder kan blandes i morsmelk eller
morsmelkerstatninger. Erfaringen viser at
barna liker smaken og tiler disse godt.
Fordelene med disse er at de er balanserte
erneringsmessig. Det betyr at de 1 tillegg til
energi ogsa gir proteiner, vitaminer og
mineraler. Energitilskudd i form av ulike typer
fett, proteiner eller karbohydrater kan ogsa gis
1 begrensede mengder.

Alle typer forsterkninger av maten kan gi
fordeyelsesbesvar pa grunn av at de kan gi




senere ventrikkeltomming og ekt osmotisk
effekt (barnet kan fa los avfering og
magesmerter). Derfor anbefales opptrapping
med 1% okninger per dag for 4 finne
toleransegrensen (vanligvis maksimalt 4-5%
uansett hva man velger). Det vil variere fra
barn til barn hvor mye de téler, og hvor
konsentrert berikning det er behov for.
Dersom man ut i fra medisinsk tilstand vet at
behovet for berikning er hoyt, anbefales det at
man annenhver dag beriker med ulike
komponenter (f.eks. glukose polymer og fett
emulsjon). Dersom barnet pa et punkt ikke
taler mer gar man ett skritt tilbake”, og
avventer ett dogn for man igjen forseker a
berike med det andre produktet.

For barn under 6 méneders alder er vanlig
toleranse maksimalt 10-12% karbohydrater
(dvs 3-5 g tilsatt i
morsmelk/morsmelkerstatning). Fra 6
maneder til 1 ar er toleransen vanligvis totalt
12-15%. Spedbarn tolererer ofte en total
fettkonsentrasjon pa totalt 5-6% (5-6 g fett per
100 ml melkeblanding) hvis tarmfunksjonen
er normal. MCT-fett er spesielt viktig a

innfore forsiktig, og toleransen er lavere enn
for LCT-fett. Egne proteintilsetninger finnes,
men er ikke sa vanlige & benytte. Nar det
gjelder proteininntak er det viktig & sikre at
barnet far nok, og 4 unnga at barnet far for
heyt inntak. En beregning av proteininntak per
kg kroppsvekt ma gjores og vurderes opp mot
anbefalingene for alder og vekt (13).

En “energibombe” er en liten mengde
konsentrert ernaring som gis som tilskudd
enten pa flaske, kopp eller sproyte til barn
morsmelkernarte barn. Morsmelk hdndmelkes
eller pumpes, og berikes opp til ensket
konsentrasjon. Denne mengden gis enten for,
under eller etter barnet har ammet, alt etter
hva som fungerer best for den enkelte.
Morsmelk anbefales for de barna som har
tilgang til det (enten via amming eller pa
flaske). Morsmelk alene gir svert sjelden nok
energi til barn med ekte behov fordi volumet
eventuelt mé vare veldig hayt. Det er grunnen
til at man naringsberiker morsmelken ved
hjelp av ulike teknikker eller kombinerer
morsmelk med mer naringstette produkter.

Eksempel:

Gutt 1 maned, 3 kg, venter pa hjerteoperasjon, utilfredsstillende vektgkning. Ammes minst 8 x per
dagn. Inntaket er malt til 450 ml/dggn. Vitamin D draper 5 stk. Diural.

Beregnet behov per degn:

Energi: 140 kcal/kg x 3 kg = 420 kcal
Protein: 3,0 g protein/kg x 3 kg =9 ¢
Veeske 150 ml/kg x 3 kg = 450 ml
Rad:

Det ble valgt & berike med Nan1-pulver til 6 maltider per degn. Nan1-pulver ble blandet med
handmelket morsmelk, og gitt som energibombe pa flaske far han fikk spise fra brystet. Opptrapping
ble gjennomfert fra 1 g/maltid til 4 g/maltid i lgpet av 4 degn.

Beregnet inntak fra berikning:

Energi (kcal) Protein (g)

Dag 1: 1 g Nanl-pulverx6=6¢ 31
Dag 4: 4 g Nanl-pulver x 6 =24 g 125
Beregnet inntak og behov:

Energi (kcal):

Protein (g): Vaske (ml):

0,6
2,3

Natrium (mmol):

Morsmelk 450 ml 320 5,9 450 2,9
Nanl-pulver 24 g 125 2,3 0 1,2
Totalt 445 8,2 450 4,1
Pr kg 148 2,7 150 14
Behov : 140 3,0 150 2-3




For de barna som drikker deler av eller all
ernzringen fra flaske berikes oftest hele
volumet. Til noen barn velger man spesielle
sondeerngringer som er tilpasset barn med
heye behov (Infatrini (Nutricia) er den eneste
pa det norske markedet for barn under 6
méneders alder. Per 100 ml gir den 100 kcal
og 2,6 g proteiner. Morsmelk gir ca 67-71 kcal
og 1,3 g proteiner per 100 ml, og det kan vaere
stor variasjon i innholdet fra mor til mor og
ved ulike tider 1 ammeperioden). Til noen barn
vil det fungere best med hydrolyserte
produkter (f.eks. Nutramigen, Pepdite,
Neocate). Det er viktig & veere oppmerksom pé
at selv om at man velger sakalte fullverdige
ernzringsprodukter sé er det ingen forsikring
om at behovene for alle neringsstoffene
dekkes. Derfor ber inntaket beregnes og
vurderes opp mot behovet, spesielt hvis disse
produktene skal gis alene over tid.

Dersom naringstette sondeernaringer (f.eks.
Infatrini) velges anbefales det & trappe opp
mengden gradvis. Bland sondeernaringen
med den melken barnet 1 utgangspunktet far
(morsmelk, morsmelkerstatning). Bland f.eks.
50% sondeernzring med 50%
morsmelk/morsmelkerstatning forste degnet,
ok s med 10% per degn til man kommer opp
i den mengden det er behov for. Noen barn fér
obstipasjonstendens ved for bra overgang.
Dersom det anses som for komplisert & blande
ulike berikningsmoduler i hjemmesituasjon
ber fullverdige sondeernaringer heller velges.

Sondeernaring

Sondeernaring er den beste behandlingen nar
erneringsproblemene er for store til at man
ber belaste barnet med dem. Mange onsker at
barnet skal spise mest mulig selv, og det er 1
slike tilfeller fornuftig & begrense spisetiden
per méltid slik at barnet ikke sliter seg helt ut.
For de alvorlig syke barna kan all ernzring gis
per sonde. Noen barn vil pa grunn av behov
for sondemat over lang tid (> 3 maneder) ha
nytte av gastrostomi.

Sondemat kan gis i méltider eller kontinuerlig
alt etter hva som fungerer best. Schwartz og

medarbeidere viste at 24-timers kontinuerlig
sondeernering medferte okt energiinntak og
forbedret ern@ringsstatus hos barn med
hjertefeil (14). Dette tiltaket kan fungere bra
ogsd 1 hjemmesituasjon. En god kombinasjon
kan vaere mindre maltider som barnet klarer &
spise selv, eventuelt med ettersonding, pa
dagen, og kontinuerlig sondeernaring om
natten. Ved oppstart av sondeernaring bor
barnet legges inn pé sykehus slik at foreldrene
fir god opplering. Kvalitetssikring er viktig.
Aspirasjonsrisikoen ma vurderes opp mot
fordelene, og spesielt hvis sondemat gis
kontinuerlig om natten ma man vare trygg pa
at det fungerer bra.

Natrium

Noen spedbarn med hjertesvikt kan vise
utilfredsstillende vektokning til tross for
relativt hoyt energiinntak. Disse kan ha behov
for ekstra natrium. Natrium er en uavhengig
vekstfaktor og kan vaere begrensende for
tilvekst hos barn med lavt inntak eller hayt
tap. Dette kan gjelde for barn som behandles
med f.eks. Diural (taper natrium i urin), barn
som kaster opp eller har lavt kostinntak. Dette
henger ogsa sammen med at spedbarnskost er
saltfattig (se Eksempel for mengde natrium i
morsmelk beriket med Nanl-pulver).
Morsmelk, morsmelkerstatninger og
sondeernaringer kan altsa gi for lite natrium i
disse situasjonene. For & undersgke dette
analyseres en enkel urinpreve for ratio mellom
natrium og kalium. Ratio skal vere > 2 nér
barnet har tilfredsstillende natriumstatus. Er
den under 2 anbefales tilskudd i form av NaCl
1 mmol/ml i en dosering som 1 forste omgang
dekker behovene for alder og vekt. For a sikre
tilfredsstillende status ber urinanalysen
gjentas for & vurdere om det er behov for &
justere doseringen. For heyt inntak av natrium
md unngas, og bruk av tilskudd mé vere
medisinsk overvaket (15). Hvis NaCl tilskudd
gis kan det blandes 1 maten. Det anbefales &
fordele dosen jevnt utover degnet for 4 unnga
kvalme.

Vitamin D og omega-3 fettsyrer
Vitamin D tilskudd, 10 pg/dag, anbefales til



barn fra 4 ukers alder, blant annet for 4
forebygge rakitt (16). Tran anbefales fremfor
vitamin D draper pa grunn av innholdet av
omega-3 fettsyrer. Alle ammende modre
anbefales ogsa omega-3 tilskudd da det vil
oke innholdet i morsmelken. I en studie
publisert i 2003 ble det vist at tran, men ikke
andre vitamin D tilskudd, i ferste levear er
assosiert med lavere risiko for diabetes type 1
(17). Mengden tran som anbefales er 2,5
ml/dag i starten med en gradvis ekning til 5
ml/dag fram mot 6 maneders alder. Dersom
vitamin D draper velges anbefales 5 draper
per dag. Til barn som gulper mye/kaster opp
er D-draper mer praktisk enn tran. Dersom
barnet far fullverdig sondeernaring (f.eks. gir
Infatrini 1,7 pg vitamin D/100 ml) er det
fornuftig & beregne inntaket, og justere dosen
fra kosttilskudd slik at totalt inntak ikke blir
for heyt. Inntaket ber ikke overstige 25 pg/dag
da vitamin D er toksisk i heye doser, og barn
er mer sensitive for vitamin D enn voksne
(16). Dersom barna har lavt inntak av andre
vitaminer pa grunn av lavt matinntak ber man
vurdere & kombinere tran eller bytte D-draper
med et flytende multivitamintilskudd. I
sjeldne tilfeller kan det veere behov for et
multivitamin- og mineral tilskudd (f.eks.
Paediatric Seravit pulver (SHS)) hvis barnet
etter 6 médneders alder ernares via morsmelk
og/eller har lavt energibehov slik at behovene
ikke dekkes via ernaringen.
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Ernering til barn med chylothorax og
proteintapende enteropati

Klinisk ernzringsfysiolog Gry Irene Granli,
Barneklinikken, Rikshospitalet

Chylothorax

Chylothorax er akkumulering av chyles vaske
i brysthulen fra en lymfatisk fistel. Tilstanden
kan vaere medfedt, traumatisk (nar ductus
thoracicus og dens forgreninger skades
kirurgisk ved operasjon) eller ikke-traumatisk
(for eksempel ved for hayt venest trykk), men
patologien er uklar. Hos barn etter total cavo-
pulmonary-connection (TCPC) eller sakalt
full-fontanisering, kan chylothorax vere bade
traumatisk og ikke-traumatisk. Forekomsten
som postoperativ komplikasjon etter
barnehjertekirurgi varierer fra 0,8 % (1) til 1,5
% (2).

Chylothorax hos barn med medfgdt
hjertefeil

Pleuravaeske som lekker fra brysthulen etter
TCPC kan bli gradvis hvit og blakket. Det
melkeaktige utseendet indikerer at
pleuravasken er tilblandet chylomicroner fra
tarmen, og at barnet dermed taper fett og
andre naringsstoffer som er bundet til fettet.
Dette skjer som oftest nar barnet har kommet 1
gang med & spise igjen, noen dager etter
operasjonen.

Seksti til sytti prosent av det absorberte fettet
fra kosten passerer gjennom lymfesystemet
med en konsentrasjon pd 5-30 g/l. Lymfen
inneholder lymfocytter, immunoglobuliner,
enzymer, triglyserider, kolesterol og
fettloselige vitaminer. Dersom man ikke
overvaker konsentrasjonen av immunstoffer
og naringsstoffer, kan chylothorax fore til
alvorlige mangler (3).

Fett i en normalkost bestar hovedsakelig av
langkjedete fettsyrer, long chain triglycerides
(LCT). Fettsyrer med 6-10 karbonatomer
utgjor bare en liten andel. Disse kalles mean
chain triglycerides (MCT). Hovedfunksjonen
til lymfearen ved ductus thorax er &

transportere fett. Den normale lymfestrommen
varierer med maltidene og kan eke opptil ti
ganger etter et fettrikt maltid. Den
gjennomsnittlige lymfestremmen gjennom
ductus thorax er 1,38 ml/kg/time og varierer
med tarmaktivitet, tarmfunksjon og
sammensetningen av maltidet (4).

En kost med minimalt inntak av langkjedete
fettsyrer reduserer lymfestrommen. Etter
hydrolyse i tarmlumen blir fett absorbert som
glycerol og fettsyrer. I tarmveggen blir
langkjedete fettsyrer re-esterifisert til
triglyserider og gér til lymfen i form av
chylomicroner. MCT-fettet blir derimot ikke
resyntetisert, men fraktes direkte til
portalvenen som frie fettsyrer bundet til
albumin.

Prgvetaking

Provetaking er viktig. Blakket provemateriale
kan skyldes heyt antall hvite og er ikke
nedvendigvis lymfe. Folgende prover er viktig
ved spersmal om lymfetilblandet pleuravaske:
Triglyserider, lipoproteinelektroforese, Hb,
proteiner, bilirubin, hvite blodlegemer med
differensiering. Rekvisisjonen merkes
”Spersmal om lymfe”. Prove fra blod ber tas
samtidig for sammenligning med pleuravaske
med spersmal om lymfe. Rekvisisjonen
merkes ”Til sammenligning med preve med
spersmal om lymfe”. For sikker pavisning av
lymfe skal ikke barnet vaere fastende eller ha
begynt med fettfri kost (5) (6).
Diagnosekriteriene som ofte blir brukt for
sikker pdvisning av chylothorax er foreslétt av
Staats og medarbeidere (7). Nivaet av
triglyserider skal vaere > 1,2 mmol/L, med et
totalt celleantall pad > 1000 celler/uL.

Ernaeringsbehandling ved chylothorax
Den konservative behandlingen ved
chylothorax er ernaeringsbehandling med
fettredusert kost i 4-6 uker (8;9). Man har sett
raskere remisjon av chylothorax ved bruk av
total parenteral ernering (TPN) (4). Biitttiker
(1999) vurderte konservativ behandling av



chylothorax hos barn som mislykket dersom
det ikke var bedring etter 2-3 uker. TPN med
total tarmhvile ble da startet (6). Fahimi
(2001) vurderte konservativ behandling av
chylothorax hos voksne som mislykket
dersom lekkasjen av pleuravaske var pd mer
enn 200 ml/degn etter 2 uker (10). Ved
vedvarende chylothorax etter mer enn fire
ukers behandling og manglende bedring med
TPN kan det utfores kirurgi (6;11).

Verken TPN eller kirurgi blir praktisert som
behandling ved chylothorax hos hjertesyke
barn som har gjennomgatt TCPC i de
skandinaviske landene.

I Norge er den etablerte behandlingen ved
chylothorax hos hjertesyke barn fettredusert
kost beriket med MCT-fett. Den kan
oppsummeres slik:

= Fettreduksjon — 1 g LCT-fett per ar i alder
opp til maksimalt 5 g LCT-fett/dag.

= Tilskudd av MCT-fett for a berike
kostholdet med energi

= Tilskudd av essensielle fettsyrer og
fettlaselige vitaminer

Fettreduksjon

Milet med denne behandlingen er a redusere
strommen av fett gjennom lymfesystemet slik
at fistelen kan heles. Ved pavist chylothorax
skal inntaket av LCT-fett reduseres med en
gang. Frukt, grennsaker og kornprodukter kan
spises fritt i en fettredusert kost. Hjemmelaget
mat foretrekkes, da den kan gjeres magrere og
mer neringstett enn ferdigmat.

Erfaringsmessig er det vanskelig a
gjennomfore en fettreduksjon etter denne
anbefalingen. Det er imidlertid slik at jo
strengere fettreduksjon desto bedre effekt.
Kostregistreringer viser at det er mer realistisk
a giennomfere en fettreduksjon som tilsvarer
inntak pa maksimum 10 g LCT per dag.

Spedbarn og smé barn som enna drikker
morsmelk eller morsmelkerstatning anbefales
Monogen fra SHS International (12). Denne
brukes rutinemessig til barn opptil 18

maneder. Den kan ogsa brukes som basis i
sondeernering til barn under 3 &r. Standard
utblanding av Monogen er 17,5 %. Qkning av
konsentrasjonen er aktuelt ved
vaeskerestriksjon, dog ikke mer enn 20,5 %.
Det kan vaere hensiktsmessig a starte med halv
konsentrasjon, det vil si 8,5 %, de forste 12
timene. Monogen er en fullverdig
morsmelkserstatning basert pa 10 % LCT-fett
og 90 % MCT-fett. Barn som far Monogen
trenger derfor ikke tilskudd av MCT-fett.
Forholdet mellom fettsyrene linolsyre (n-6) og
alfa linolensyre (n-3) i Monogen er 4,6/1 og
innenfor anbefalingen. Profilen av essensielle
fettsyrer ber likevel monitoreres biokjemisk

(13).

Oralt vaskeinntak gker strammen av
pleuravaske, men det er ingen grunn til &
veare restriktiv med vaske. Med stort tap av
pleuravaske og redusert inntak av mat og
drikke er barnet svert utsatt for dehydrering.
Tapping av pleuraveaske gjores i narkose etter
12 timers faste. Barnet ber derfor sikres
rikelig med vaeske 1 perioden hvor det taper
mye vaske.

Det er ikke foretatt noen systematisk
undersekelse av hva som tapes av
naringsstoffer, vitaminer og mineraler 1
pleuravaesken. Man ser imidlertid at barn som
ligger lenge med dren taper muskelmasse.
Derfor er det nedvendig at barnet far
energitilskudd som ogsa sikrer inntaket av
protein.

Tilskudd av MCT-fett

Hensikten med 4 tilsette MCT-fett i kosten
ved chylothorax er 4 tilfore energi i form av
fettsyrer som ikke fraktes via lymfen, og som
derfor ikke kan lekke ut gjennom ductus
thorax. MCT-olje og Liquigen fra SHS
International er produkter som per dags dato
er 1 bruk for & oppna tilstrekkelig energiinntak.
Hos barn under 1 ar blir MCT-fett introdusert
gradvis for at det skal tolereres. Hos eldre
barn blir MCT-fett gitt i full mengde med god
toleranse. MCT-fett ber fordeles til hvert
maéltid slik at opptaket av fettloselige
vitaminer blir optimalt. Mengden MCT-
berikning avhenger av totalt energiinntak og



kroppsvekt og skal vurderes av klinisk
erneringsfysiolog.

Man fortsetter den fettreduserte kosten i 2-3
uker etter at pleuradrenene er fjernet. Dersom
behandlingen har pagétt i flere maneder er det
hensiktsmessig & reintrodusere LCT-fett
gradvis.

MCT-olje — 100 % fett, fraksjonerte fettsyrer
fra kokosolje:

= Egnet i matlaging og til steking pé lav
varme
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» Kan brukes til & lage MCT-margarin
* Egnet som rent tilskudd pa spiseskje

» Egnet som energiberikning av for
eksempel grot og sammensatte retter

Liquigen — Fettemulsjon fra SHS 50 % olje og
50 % vann:

= Egnet i matlaging, men ikke til steking
= Uegnet til MCT-margarin

* Godt egnet som drikke, men fortynnet til
barn <5 ar

Eksempel

tre dager etter operasjon:

40 ml MCT-olje/dag
80 ml Liquigen/dag

hvert maltid.

pa beregning av mengde MCT ved fettredusert kost:

To ar gammel gutt har gjennomgatt TCPC. Preoperativ vekt 11 kg. Pavist chyles pleuravaske
Anbefalt energiinntak 120 % av behov for frisk gutt pa 2 r og 11 kg: ca 1300 kcal/dag
Minimum 30 % av energien fra fett: 390 kcal/dag — Anbefalt inntak av fett: ca 45 g/dag

Det vil si: <5 gram fett fra LCT og 40 gram fra MCT

Eksempler pa hvordan dagsbehovet for MCT-fett kan dekkes for dette barnet:

20 ml MCT-olje og 40 ml Liquigen/dag

Fordeles i matlaging, som drikke og/eller som tilskudd gitt pa skje. MCT-fettet fordeles pa

Tilskudd av essensielle fettsyrer og
fettlgselige vitaminer

Essensielle fettsyrer er viktig for &
opprettholde funksjonen av cellulere og
subcelluleere membraner. De er ogsé viktige i
metabolismen av kolesterol; transport,
nedbrytning og ekskresjon. Essensielle
fettsyrer er spesielt viktig for utviklingen av
hjernen hos barn.

Anbefalingen for essensielle fettsyrer er basert
pa forholdet mellom omega-6 fettsyrer og
omega-3 fettsyrer. De nordiske anbefalingene
foreslér en ratio pa 4-9/1 i forholdet mellom
omega-6 fettsyrer og omega-3 fettsyrer (14).
Valnettolje er den oljen som best oppfyller
anbefalingen for tilskudd av essensielle

fettsyrer til barn som behandles med
fettredusert kost. Den har en sammensetning
av 55 g linolsyre og 12 g linolensyre per 100
ml. Dette tilsvarer en ratio mellom omega-6
og omega-3 fettsyrer pa 4,6/1. Anbefalingen
for & dekke behovet for essensielle fettsyrer er
2 ml valnettolje per 1000 kcal (3). Valnettolje
finnes i 250 ml med en literpris pa ca 140-150
kr. Tran er mindre egnet i fettredusert kost.

Barn som spiser fettredusert kost anbefales
tilskudd av fettlgselige vitaminer. Tilskuddet
kan vere en normal dosering av multivitamin-
mikstur som Biovit og Sana-sol eller
Nycoplus Multi mikstur. Disse gir tilstrekkelig
tilskudd av vitamin A, D og E. Det er ikke
grunn til & anbefale tilskudd av vitamin K, da



det er en viss endogen produksjon i tarmen.
Det er ikke grunn til & anbefale hoyere doser
av de fettlgselige vitaminene enn vanlige
anbefalinger. Oljebaserte vitamin D-draper er
ikke egnet, da denne inneholder jordnettolje
(inneholder LCT-fett).

Proteintapende enteropati

Proteintapende enteropati er en tilstand med
stort tap av protein i tarmen og oppstér i 4-13
% av pasienter etter Fontan operasjon (TCPC)
(15). Tilstanden oppstar trolig pa grunn av okt
systemisk venetrykk som forarsaker en
lymfangiektasi og proteinlekkasje fra tarm,
men det er trolig mange ukjente faktorer med i
bildet. Pasienten viser kliniske symptomer
som nedsatt matlyst, diaré, perifere edemer,
stor mage med ascites og pleuravaske.
Blodprever viser hypoalbuminemi,
hypoproteinemi og lave immunglobuliner.
Standard etablert behandling er fettredusert og
proteinrik kost samt diuretika. Tilfersel av
albumin kan benyttes som nedhjelp, men
effekten vil vaere av kort varighet. Mange
medikamentelle behandlinger har veert lansert,
men ingen av dem har vunnet allmenn aksept.
Steroidbehandling har gitt god effekt i noen
tilfelle (16) (17).

Proteintapende enteropati oppstér
hovedsakelig etter TCPC. Det kan skje etter
kort tid eller etter flere ar. Disse barna er
derfor ca 2 ar og eldre. Norsk tallmateriale fra
1999-2003 viser en forekomst av
proteintapende enteropati pa 33 % blant barna
med HVHS som har gjennomgatt TCPC.

Ernaringsbehandling ved proteintapende
enteropati

Ernzringsbehandlingen ved proteintapende
enteropati er proteinrik og fettredusert kost.
Det vil si at ern@ringsbehandlingen ved
chylothorax ogsa kan brukes ved
proteintapende enteropati, men ved denne
tilstanden er behandlingen langvarig, og den
kombineres med steroider.
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Proteinrikt og fettredusert

Proteinrik kost er forste erneringstiltak ved
tegn pa proteintapende enteropati. Behovet for
protein er hoyt. Anbefalt inntak av protein er
opptil 4 g/kg/dag. Det er vanskelig & komme
opp 1 denne mengden med vanlig proteinrik
kost. Da kan det vaere aktuelt & benytte en
berikningsmodul med protein. Proteintilskudd
som Maxipro (Super Soluble Maxipro fra
SHS) er proteinpulver av hoy biologisk
kvalitet beriket med frie aminosyrer som
egner seg til proteinberikning for barn over 1
ar. Mengden tilskudd avhenger av alder,
kroppsvekt og medisinsk tilstand og skal
vurderes av klinisk ernaringsfysiolog.
Proteininntaket er viktig i denne tilstanden da
tapet fra tarmen er betydelig, og barnet skal
sikres fortsatt vekst. Steroidbehandlingen
pavirker ogsa veksten negativt.

Dersom tilstanden ikke forbedres intervenerer
man med streng fettreduksjon i tillegg. Denne
kosten md barnet folge i flere méneder og
opptil et ar eller mer. Fettredusert kost
gjiennomfores som ved chylothorax.

Overvékning av ern@ringsstatus i denne
tilstanden er meget viktig. Svaere edem kan
kamuflere vektnedgang hos barn med
proteintapende enteropati. Vekt blir et
upélitelig mal pa ernaringsstatus, derfor ber
overarmsomkrets méles. Her kan man
observere et eventuelt tap av muskelmasse.

Tilskudd av vitaminer og essensielle
fettsyrer

Man anbefaler tilskudd av bade fettloselige og
vannlgselige vitaminer. Malabsorpsjonen i
tarmen er grunnen til at man anbefaler
tilskudd av vannleselige vitaminer (18). Ved
langvarig fettredusert kost er det nedvendig a
overvéke status av fettloselige vitaminer og
essensielle fettsyrer. Valnettolje har et gunstig
forhold mellom omega-6 fettsyrer og omega-3
fettsyrer. Denne anbefales i samme dosering
som ved chylothorax.

Kliniske ernaringsfysiologer ved
Barneklinikken p& Rikshospitalet foreslar
folgende prover pa vitaminstatus hos barn pa
langvarig fettredusert kost:
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Tabell 1 Referanseverdier for fettlgselige vitaminer

Analyseres  Markar Referanseomrade Referanseomrade
av barn voksne
Vitamin |Rikshospital Retinol og - 130-2600 U/L (RH)
A et retinolbindende protein - > 0,7 umol/L (Fiirst)
Fiirst’
Vitamin | Aker 25-hydroksy-D3 - 37-131 nmol/L
D Sykehus' 1,25-dihydroksy-D 72-216 pmol/L 42-169 pmol/L
25-hydroksy-D3 (Aker) -
Fiirst 1,25-dihydroksy-D 25-130 nmol/L -
(Frst)
Vitamin | Fiirst a-tokoferol - 14-50 pmol/L
E
Vitamin | Fiirst protrombin - 0,1-2,2 ng/ml
K

“Laboratorichdndbok for Rikshospitalet 1997 ‘Fiirst Blaboken 2004 "Hormonlaboratoriet Aker
Sykehus 2004
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Bruk av gastrostomi til barn med
hjertesykdom

Klinisk ernzringsfysiolog Christine Gerbitz,
Barneklinikken, Rikshospitalet

Andre artikler i dette nummeret av Ductus
belyser problemstillingen rundt underernaering
av barn med hjertesykdom. Vi leser at
forekomsten av underernring er hoy og
varierer i alvorlighetsgrad. Arsakene til
underernaring er mange og omdiskuterte, og
de kan deles inn i to hovedgrupper; okt behov
og redusert neringsinntak. Studier viser at
energibehovet er gkt med 30-40% hos barn
med alvorlig hjertesykdom (1, 2, 3). Nedsatt
appetitt, oppkast, kvalme, hurtig respirasjon,
utmattelse og veskerestriksjon er faktorer som
bidrar til nedsatt naringsinntak.
Kombinasjonen av gkt behov og redusert
naringsinntak forer raskt til underernaring.

Et friskt spedbarn har et energibehov rundt
100 kcal/kg/d, mens et hjertesykt barn kan ha
et energibehov rundt 140 kcal/kg/d (2).
Dersom barnet kun er morsmelkernaert,
innebarer dette at et barn pd 4 kg ma ha i seg
hele 850 ml morsmelk per dag. Dette er en
svert stor mengde, som sjelden er oppnaelig,
og som dessuten kan vare uheldig. Neringen
barnet far ma derfor berikes, men likevel blir
volumet sa stort at berikning alene sjelden
forer til malet.

Bruk av nasogastrisk sonde er forstevalg for
tilforsel av adekvat ernering til et barn som av
ulike grunner ikke klarer & spise nok mat til &
fa dekket sitt neringsbehov. Langvarig bruk
av nasogastrisk sonde er imidlertid assosiert
med mange bivirkninger bade av kosmetisk,
medisinsk og oromotorisk art (4, 5).
Kosmetisk sett er en slange i ansiktet ikke
onskelig. Ubehag i nese og svelg,
hudirritasjon og pavirkning av respirasjon kan
nevnes av medisinske bivirkninger. I tillegg
vil sonden ofte folge med nar et barn kaster
opp. Gjentatte nedleggelser er ubehagelig,
oker risikoen for infeksjoner og er dessuten
upraktisk. Nasogastrisk sonde begrenser ogsa
barnets mobilitet. De oromotoriske
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bivirkningene kan vere alvorlige og blant
annet fore til langvarige spiseproblemer (4).

Gastrostomi er en ern@ringsmetode som ber
tas i bruk hos barn man vet vil ha behov for
langvarig enteral ernering. Gastrostomi er en
kanal fra magesekken til hudens overflate, og
en sonde er fort gjennom kanalen.
Gastrostomien kan anlegges ved ulike
metoder. Ofte gjores inngrepet ved hjelp av et
gastroskop, en metode kalt percutan
endoskopisk gastrosomi (PEG). Sonden som
benyttes betegnes som en pegsonde. Sonden
kan byttes til en gastrostomiport etter noen
maneder. Gastrostomiport er en kort sonde
med en knapp pé barnets mage.

I motsetning til bruk av nasogastrisk sonde vil
tilforsel av mat via en gastrostomi i mindre
grad forstyrre oralt inntak og redusere de
spesifikke problemene man ser ved kort- og
langvarig bruk av nasogastrisk sonde.
Gastrostomien er tilgjengelig nr man trenger
den og er ikke stigmatiserende og
sykeliggjorende i motsetning til nasogastrisk
sonde. Bruk av gastrostomi er forbundet med
sma bivirkninger og eker livskvaliteten hos
barn og foreldre (6, 7).

Det er kun et par studier som er publisert
vedrerende bruk av gastrostomi til barn med
hjertesykdom (8, 9). Studiene er imidlertid
entydige,- ern@ringsstatus bedres betraktelig.
Alvorlige komplikasjoner forekom ikke i disse
studiene, og mindre komplikasjoner var
sjeldne, bade under anleggelse og ved bruk av
gastrostomien.

Fordelene ved bruk av gastrostomi er godt
dokumentert hos barn med andre tilstander
(10, 11, 12). Studiene viser klart at barn som
far gastrostomi bedrer sin ernaringsstatus, og
stomien gir

sjelden komplikasjoner.

For & oppsummere ber gastrostomi 1 storre
grad vurderes til hjertesyke barn som er
avhengig av langvarig ernaringsstotte.
Gastrostomi ber ofte foretrekkes fremfor
langvarig bruk av nasogastrisk sonde (13).
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Koronarsirkulasjon hos barn

Ansgar Berg, Inst. for klinisk medisin
Seksjon for pediatri, Universitetet i Bergen

Gottfried Greve, Inst. for klinisk medisin
Seksjon for pediatri, Universitetet i Bergen

I denne oversikten gis en kortfattet
oppdatering av kunnskapen om
koronarsirkulasjon ved ulike strukturelle og
funksjonelle hjertesykdommer hos barn.

Hvorfor bgr barnekardiologer veere
interessert i koronarsirkulasjon?
Undersokelse av koronarsirkulasjon hos barn
har tidligere 1 stor grad vart orientert mot
primare koronare lesjoner. Slike lesjoner sees
oftest som folgetilstander til anatomiske
defekter som for eksempel etter translokasjon
av koronararterier (switch operasjon for
transposisjon av de store arterier) eller
inflammatoriske prosesser (Kawasakis
sykdom). I den senere tid har en blitt
oppmerksom pé at koronarsirkulasjon hos
barn med hjertesykdom kan vare patologisk
pa tross av morfologisk normale
koronararterier. Komplekse medfodte
hjertefeil er ofte forbundet med hypoksi,
hemoglobinemi, hypertrofi av myokard, trykk-
og / eller volumbelastning. Alle disse
faktorene kan direkte eller indirekte pavirke
koronarsirkulasjon, myokardiell perfusjon og
myokard funksjon. Ved noen
sykdomstilstander vil endringer i
koronarsirkulasjon opptre tidlig og for en kan
pavise nedsatt myokard funksjon. Evaluering
av koronarsirkulasjonen vil i slike tilfeller
kunne vere til hjelp i valg av tidspunkt for
behandling.

Utvikling av arteriosklerose sees idag pd som
en livslang prosess som starter allerede i
fosterlivet eller i tidlige barneér (1,2). Dette
betyr at fokus for arterioskleroseforskning og
primerprofylakse mot hjerte- og karsykdom 1
fremtiden kanskje i sterre grad ber rettes mot
barnepopulasjonen enn det vi ser i dag.
Undersgkelse av koronarsirkulasjonen vil
vare et sentralt forskningsverktoy 1 denne
sammehengen.
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Metoder for & evaluere koronarsirkulasjon
hos barn

Det foreligger i dag flere metoder for &
evaluere koronar sirkulasjon hos barn.
Positron emisjon tomografi (PET) og
bildedannende magnet tomografi (MRI) er 1
dag stort sett brukt i forskningseyemed, men
vil 1 lgpet av relativt kort tid kunne bli
tilgjengelig 1 daglig klinisk bruk (3,4). 1
eksperimentelle dyrestudier (5) og under
hjertekirurgi brukes det ofte
elektromagnetiske ’flowprober” som alle
bygger pa Dopplerteknikk.

De mest anvendte metoder i den kliniske
hverdag til & vurdere myokardiell perfusjon er
invasive mélinger av hastighetsprofiler med
intrakoronar Doppler-"guide wire” teknikk
(6), eller non-invasivt ved scintigrafi (7) eller
transtorakal ekko-Dopplerteknikk (8).
Invasive malinger med intrakoronar ”guide
wire” teknikk er godt validert som metode og
brukes i dyremodeller og kliniske studier (9)
og kan benyttes hos barn i alle aldersgrupper.
Med utviklingen av moderne ultralydmaskiner
er det okende bruk av transtorakal ekko-
Dopplerteknikk for evaluering av
koronarsirkulasjon. Hos barn vil denne
teknikken ha dpenbare fordeler ved & vaere
non-invasiv, sikker i bruk, enkel & leere og
ikke minst tilgjengelig for de fleste klinikere.
Metoden har vist lav intra- og interobservater
variabilitet og hey reproduserbarhet ogsd ved
undersekelse av barn (10,11).

Funksjonsvurdering av koronar
sirkulasjon

Den funksjonelle betydningen av forstyrrelser
1 koronararterier kan evalueres ved 4 male
koronar blodstremsreserve (CFR = Coronary
Flow Reserve). CFR er forholdet mellom
basal (hvile) og maksimal (stimulert)
koronarperfusjon (12) og gir et godt bilde av
evnen koronarsirkulasjonen har til a
vasodilatere og derved oke sin perfusjon.
Provokasjon av hyperemi i koronararterier hos
barn gjeres utelukkende med infusjon av
adenosin (140 pg/kg/min) pa grunn av sin



kortvarige effekt og gunstige
bivirkningsprofil. Mélinger av CFR under
hjertekaterisering ble forste gang gjennomfert
av Wilson og medarbeider 1 1985 (13). Siden
har den intrakoronare “’guide wire” metoden
veart sett pd som gullstandarden (6). Flere
studier pd voksne har vist gode og
reproduserbare malinger av CFR ved
transtorakal ekko-Dopplerkardiografi (14,15).
Tilsvarende studier pagér blant barn. CFR hos
voksne er ca 4 det vil si at gjennombledningen
kan firedobles fra hvileniva. Normalverdier
for friske barn i aldersgruppen 10-19 ér er 3.4
- 3.7, mens normalverdier hos yngre barn er
ukjent (16). En antar, med stotte i dyrestudier,
at CFR hos nyfedte barn er omkring 3 (17).

Koronar sirkulasjonsfysiologi og koronar
blodgjennomblgdning hos barn.

Koronar blodgjennomstremning (F) er lik
perfusjonstrykket, det vil si trykkfallet over
myokard (AP), dividert pd motstanden (R) 1
det aktuelle karomrédet (F=AP/R). Bade
trykkfallet og motstanden i karomradet endres
dramatisk gjennom hjertesyklus og péavirkes
mest av endringer i veggtensjonen gjennom
systole og diastole (18). Trykkfallet over
koronarsirkulasjonen vil vaere betydelig
hoyere 1 diastolen, nér hjertet er relaksert, enn
i systolen. Dette forklarer den pulsatile kurven
for blodstremshastigheten i koronararteriene
som blant annet kan registreres ved ekko-
Dopplerteknikk (8). Gjennom systolen vil
venstre ventrikkeltrykk vaere lik aortatrykket,
Systolisk kontraksjonen 1 myokard og
tykkoppbygning i venstre ventrikkel eker den
intramurale motstanden mot systolisk
gjennombledning. Det blir derfor en liten
systolisk tykkgradient i venstre koronararterie
og den systoliske blodstremskomponenten
gjennom en hjertesyklus vil derfor vere liten
og av kvantitativt betydning mindre enn den
diastoliske. Et redusert diastolisk aortatrykk
eller gkt diastolisk ventrikkeltrykk vil derved
fa betydelige effekter pé
koronargjennombledningen (19). En stor
apenstaende ductus arteriosus (PDA) hos et
prematurt barn vil kunne pavirke
myokardperfusjonen negativt. Dette er vist i
dyremodeller i Erkki Pesonens gruppe i Lund
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(upubliserte data - personlig korrespondanse).
Kliniske studier av effekten av PDA pa
koronarblodstremshastighet hos premature
barn pégar.

I hoyre koronararterie vil det intraventrikulere
trykket normalt veere betydelig lavere enn pa
venstre side, og derved vil den systoliske
komponenten i blodstremshastighetskurven
vare mer fremtredende og av kvantitativt
storre betydning (20,21). Hos nyfedte barn,
med stor lungekarmotstand og hoyt systolisk
trykk i1 heyre ventrikkel, vil hastighetsprofilen
1 hoyre koronararterie vere nermest identisk
med venstre sides profil. Dette samsvarer med
funn fra ulike dyrestudier og kan forklares av
et lavere systolisk trykk i heyre ventrikkel og
derved lavere motstand mot systolisk koronar
gjennombladning (22). I nyfedtperioden gker
den koronare gjennombledningen lineart med
okende myokardiell muskelmasse som folge
av normal vekst (17).

Koronar blodgjennombledning er naert relatert
til myokards oksygenforbruk fordi hjertet har
et svaert hoyt basalt oksygenbehov (8-10 ml
0,/min/100g) samtidig med en hoy
arterievengs oksygendifferanse (23). I en
normal koronararterie vil derfor
koronarperfusjonen gke tilnermet
proporsjonalt med ekende oksygenbehov
(aktiv hyperemi). I et barnehjerte med okt
oksygenbehov (volum eller trykkbelastning)
vil koronar blodstremshastighet og
koronardimensjon vere gket pd grunn av ekt
perfusjon (Berg & Pesonen, upubliserte data).
I situasjoner med ytterligere okt belastning for
eksempel febersykdom, vil en reell iskemisk
risiko kunne oppsta. Spesielt etter koronar
kirurgi med bruk av hjerte-lunge maskin synes
CFR 4 vere forstyrret (24, Berg & Pesonen,
upubliserte data). Autoregulering av
koronarperfusjon forligger innen de normale
systemiske blodtrykk (relatert til alder) og
sorger for a opprettholde adekvat
koronarsirkulasjon ved endringer i aortatrykk
(25). Koronarsirkulasjonen reguleres via
metabolske, myogene og neurohumorale
mekanismer. De ulike mekanismene pavirker



ulike deler av myokard, men er godt
koordinert responser (26).

Koronargjennomblgdning hos barn med
strukturelle hjertefeil

Det foreligger flere tilstander hos barn med
hjertesykdom der risikoen for myokardiell
iskemi er stor pa grunn av forstyrret
koronarsirkulasjon. Blant diagnosene finnes
sjeldne medfedte anomalier i koronararteriene

som i verste fall kan fore til plutselig ded (27).

Anomalt avgdende venstre koronararterie kan
ha utlep fra arteria pulmonalis eller fra
kontralaterale sinus (28). De fleste
koronareabnomaliteter kan imidlertid
diagnostiseres ved hjelp av transtorakal ekko-
Dopplerteknikk (28). Det er kjent at pulmonal
atresi med intakt ventrikkelseptum og
hypoplastisk venstre hjertesyndrom kan ha
ventrikulokoronare sinusoider og koronare
fistler. Slike forstyrrelser 1
koronargjennombledningen kan gi
myokardiell iskemi og pévirker bade
operabilitet og langtidsprognose (29,30,31).

I eksperimentelle dyrestudier med hoye
systoliske trykk i heyre ventrikkel (pulmonal
hypertensjon) er forholdet mellom diastolisk
og systolisk blodstrem gjennom en
hjertesyklus omvendt proporsjonalt med
ventrikkeltrykket (19,21). Tilsvarende forhold
vil sannsynlig forekomme hos nyfedte barn
med pulmonal hypertensjon eller
pulmonalstenose der okt trykkbelastning pé
hayre side kan fore til myokardiell
perfusjonsvikt. Okt trykkbelastning av venstre
ventrikkel kan ogsa pavirke
koronargjennombledningen. Hos nyfedte med
alvorlig aorta stenose (AS) ser en okt
diastolisk blodstremshastighet sammenliknet
med normale nyfedte barn (32). Hos barn som
har gjennomgatt arteriell switch operasjon for
transposisjon av de store arterier (TGA) er det
vist en lineer sammenheng mellom hayre
ventrikkeltrykk og blodstremshastigheter i
hoyre koronararterie (17). Hos nyfedte med
AS forekommer retrograd blodstremsprofil i
venstre koronararterie som er relatert til det
haye systoliske trykk i venstre ventrikkel der
kompresjon av intramurale arterier i systole
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presser blodet i retrograd retning. Etter
kirurgisk korreksjon (valvulotomi)
normaliseres blodstremsprofilen umiddelbart
(32). Retrograd systolisk blodstrem er ogsa
beskrevet hos nyfedte barn med
pulmonalatresi med intakt ventrikulert septum
og ventrikulo-koronare sinusoider (29). Begge
disse lidelsene er assosiert med myokardiell
iskemi og plutselig ded. Det er foreslatt at
pavisning av retrograd blodstrem kan vare et
tegn pa ekt risiko for myokardiell iskemi som
gjor snarlig intervensjon nedvendig. Hos barn
med volumbelastning for eksempel
ventrikkelseptumdefekt med hemodynamisk
betydning, er blodstremshastigheten i venstre
koronararterie okt som folge av okt
oksygenbehov (10).

Effekten av hypoksemi pé
koronargjennombledningen hos nyfedte med
medfedte hjertefeil er ikke studert, men i
hypoksiske dyremodeller vil en reduksjon av
arteriell oksygenmetning fore til koronar
vasodilatasjon (17). @kningen 1 koronar
blodstremshastighet ved progressiv
hypoksemi er i storrelsesordning 4.2 ganger
fra hvileniva (17).

Koronargjennomblgdning hos barn med
dilatert kardiomyopati

Voksne med dilatert kardiomyopati har ekt
venstresidig koronargjennombledning (33).
Tilsvarende funn er vist hos barn.
Gjennombledningen er hos denne gruppen
ikke relatert til okt myokardiell muskelmasse
(34), men kan skyldes okt innslag av fibrotisk
vev og nedsatt kontraktilitet i myokard (25).

Oppsummering

Koronar blodstremsmalinger hos barn kan 1
dag gjennomferes med enkel teknikk og det
foreligger relativt gode referanseverdier.
Mange medfedte hjertefeil gir endringer i
koronare blodstremsmaélinger som derfor kan
gi tilleggsinformasjon om den
hemodynamiske situasjonen og derved
pavirke tidspunkt og valg av behandling.
Undersokelse av koronararterier ved non-
invasiv ekko-Dopplerteknikk kan brukes i
utredning av dysfunksjon i venstre ventrikkel,



og til & ekskludere koronare abnomaliteter.
Transtorakal ekko-Dopplerkardiografi kan
ogsé gi nyttig informasjon om
koronarperfusjon 1 den tidlige postoperative
periode ved arteriell switch operasjon for
TGA. Ogsé 1 langtidsoppfelgningen av TGA
kan transtorakal ekko-Dopplerteknikk gi
verdifull informasjon hos asymptomatiske
pasienter med ostiale stensoer der selektiv
koronarangiografi ikke alltid gir optimal
visualisering av disse. Maling av CFR gir en
funksjonell vurdering av koronarkarene og
kan med fordel brukes i oppfelgningen av
koronare lesjoner etter Kawasakis sykdom og
etter hjertetransplantasjon.
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