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- Redaksjonelt

Som de fleste lesere vil ha oppdaget prøver «§Ductus» å konsentrere seg om ett faglig tema i hvert nummer i hovedsak. Dette fordi jeg tror vi kan bidra til å belyse endel kardiologiske emner på en systematisk måte, ved å omtale hovedtemaer fra litt forskjellig vinkel, samtidig som det blir lett å slå opp og finne frem innen sentrale temaer når man lurer på noe.

Turen har nå kommet til VSD (isolert defekt), som er den hyppigste hjertefeilen vi møter, og som de fleste pediatere bør ha god kjennskap til. De vanlige tallene som oppgis for hyppighet av VSD er som anført i Hallerud/Brunvands artikkel, ca. 3/1000, som utgjør ca. 25% av alle hjertefeil. Mye tyder imidlertid på at det er enda hyppigere, jfr. Alf Mebergs artikkel i «Ductus» nr 11, mai 97, der han i sitt populasjonsbaserte materiale finner at VSD utgjør ca halvparten (48%) av alle hjertefeil, og med en noe høyere insidens av hjertefeil på 1%, som svarer til 5/1000 i insidens av VSD.

Red.

Nytt styre i interessegruppen for barnekardiologi

Undertegnede har nå sittet som leder av interessegruppen i 4 år, med følge av Gunnar Norgård i disse 4 årene og Leif Brunvand de siste to. Det var nå på tide å få inn friskt blod og samtidig sørge for at landets største barnekardiologiske senter var representert i styret, etter en periode med styre av perifere hobbykardiologer fra fjellfylket Buskerud, «Vestlandsfanden» (spør hjertekirurgene på «Rikets hospital») og semisentrale kardiloger fra setra nesten opp mot Sinsenkrysset.

Andre får bedømme disse 4 årene, men styret selv har iallfall hatt et meget hyggelig samarbeid, og jeg takker for det ! Gunnar Norgård og jeg har altså trukket oss fra styret og nye innvalgte er Per G Bjørnstad og Gottfried Greve. Leif Brunvand representerer kontinuiteten og fortsetter, nå som leder av gruppen. På oppfordring har jeg sagt ja til å fortsette å utgi «Ductus».
Hjertesukk
Jeg forsøkte for 2 år siden å søke godkjennelse av bruk av takst for Ekko-Doppler-undersøkelse av barn. Spesialitetskomiteen i hjertesykdommer så ikke noen grunn til å innvilge dette, selv om de erkjente at « Selv om spesialitetskomiteen anser at det kan være behov for barnekardiologer til å benytte ekko-takster, konkluderte komiteen med at det ikke skal gis separat godkjenning uten at legen er spesialist i hjertesykdommer.» Jon Lunde/ NBF har så flere ganger forsøkt å anke dette uten å få svar. 

Dette bør være en viktig prinsipiell sak for pediatere/barnekardiologer. Enten tar vi nå urettmessig takster på sykehus og kan prinsipielt bli tilbakekrevet fra Rikstrygdeverket, eller så gjør vi det på en slags uformell «lisens» fra indremedisinere på vårt sykehus. 

Jeg oppfordrer det nye styret til å følge opp denne saken i fortsettelsen!

Jardar Hals

Lederen har ordet
Nytt styre i interessegruppen for barnekardiologi ble valgt på høstmøtet 1998 og består nå av: Leif Brunvand (Ullevål), Per Bjørnstad (Rikshospitalet) og Gottfried Greve (Haukeland). Stor takk til Jardar Hals (Drammen) som har vært trofast leder av  interessegruppen i 4 år. Også takk til Gunnar Nordgård (Haukeland) for 4 års solid innsats. 

 Den store saken høsten 1997 har vært relatert til hvem som skal ha ansvaret for behandling av hypoplastisk venstre ventrikkel syndrom. Saken endte svært bra idet det nå er klart at Rikshospitalet, Oslo, får ressurser til å overta operativ behandling. Dette vil kunne bety et stort løft for norsk barnekardiologi, og økt ressurstilgang til Rikshospitalet kommer også andre hjertebarn med behov for invasiv utredning og kirurgi til gode. To nye kardiologistillinger er tenkt opprettet. Med tanke på det ansvar som Rikshospitalet har (som det største av to sykehus som opererer barn med strukturell hjertefeil) for å spre kunnskap innen barnekardiologi til sentralsykehusene i Norge, bør den ene av stillingene gjøres til en utdannelsesstilling innen barnekardiologi. I tillegg til å smøre kunnskap utover landet vil dette bedre kontakten mellom de som har daglig ansvar for hjertebarna lokalt og Rikshospitalet. 

 Neste interesse-subgruppe-møte i barnekardiologi blir sammen med neonatologene på NBF møtet i Oslo 5 februar. Praksisen med fellesmøte med interessegruppen for Neonatologi vil bli diskutert. Tenk igjennom pro et contra argumenter og møt opp til frisk diskusjon!

01.04.03, Leif Brunvand.

VSD - Ventrikkel septum defekt.  

(Isolert defekt)

Maria Hallerud/Leif Brunvand

Barneavdelingen

Ullevål sykehus
VSD er sannsynligvis den vanligste form av medfødt hjertefeil (20-25% av alle). Insidens i Norge (isolert defekt) er ca. 3 / 1000 levende fødte barn. I tillegg til dette er VSD ofte assosiert med andre hjertefeil.

Anatomi:
Ventrikkelseptum kan inndeles i 4, sett fra høyre ventrikkel:

1.  Det membranøse septum; lite fibrøst område som vanligvis deles i to av det septale blad   

     av tricuspidalklaffen. Er en del av “hjertets skjelett”.

2.  Innløpsseptum: muskulære del som skiller tricuspidal og mitralklaffen.

3.  Trabeculære septum:  muskulær del fra feste av tricuspidalapparatet ned til apex og opp                           

      mot crista supraventriculare.

4.   Utløpsseptum: den muskulære glattveggede del fra crista til pulmonalklaffen.
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Muskulær
Klassifikasjon av VSD:    ( Soto et.al.)

VSD inndeles etter strukturene som avgrenser defekten.

1.  Perimembranøse defekter:
     Disse grenser opp mot det membranøse septum. Ut fra  hjertets anatomi blir defektene

     “subaortale”.  Defektene inndeles etter hvilke(n) deler av det tilhørende muskulære septum

     som er affisert.

     Defekten kan ha:

     -Åpning mot høyre ventrikkels innløp ): 
ligger i innløpsseptum

     -     «        «
«                  utløp): 
    «     i utløpsseptum

     -     «        «    apex i høyre ventrikkel):         «    i trabeculære septum

     Defekten kan være konfluerende.

2.  Muskulære defekter:
     Innløpsdefekter
Ofte multiple defekter,  delvis dekket av det septale blad av 
tricuspidalklaffen. Defekten kan være kombinert med perimembranøse og juxtaarterielle 
defekter.

     Defekter i den trabeculære del av septum:

     - Apicale defekter er hyppigst og kan være svært varierte i størrelse. Ofte ses en  defekt  

       fra venstre side, men fra høyre side ser det ut som flere pga. høyre ventrikkels       

       trabeculering.

     - Sentrale defekter er lokalisert i midtre del av ventrikkelseptum. Ofte en defekt fra

        venstre side, som fra høyre ser ut som multiple pga. trabeculering (som ovenfor).

     -  Marginale:  defekter langs sammenføyningen av høyre og venstre ventrikkel.

     -   «Sveitserost» defekt; multiple små defekter i muskulære deler.

     Utløpsdefekter: oftest små og single. Beliggende like under pulmonalklaffen

    (kalles også supracristal, infundibulær, subpulmonal)

3  Doubly committed;
    Defekten grenser opp mot  både aortaklaff  og pulmonalklaff.

    Defekten er derved både subaortal og subpulmonal. Den kan i tillegg være utvidet til å bli

    perimembranøs (begrenset av  det membranøse septum).

Hemodynamikk    

En isolert VSD gir en volumbelastning av venstre ventrikkel. Graden av volumbelastning er avhengig av defekten’s størrelse, og grad av lungekarmotstand.  Høyre ventrikkel og lungekarene vil bli trykkbelastet dersom defekten ikke er restriktiv (trykkskillende). Ved store defekter vil det sympatiske nervesystem og renin-angiotensin-aldosteron systemet aktiveres (det nevro-endokrine system), og barnet vil utvikle kliniske tegn på  hjertesvikt.  Graden av svikt korrelerer bra med serumkonsentrasjonen av pro-ANF, som kan måles ved klinisk kjemisk laboratorium, Rikshospitalet.

Klinikk  hos barn:
Avhengig av defektens størrelse og motstanden i pulmonalkretsløpet.

Små defekter uten hemodynamisk betydning gir ingen kliniske symptomer. Store  defekter kan gi  alvorlig hjertesvikt, der medikamentell behandling har begrenset effekt, og man må vurdere tidlig operativ behandling. 

 Det er nyttig å klassifisere VSD som:

1) Restriktiv VSD: Trykkgradient over defekten med signifikant lavere trykk i høyre ventrikkel enn i venstre. (Gradient > 2/3 av systolisk BT)

2) Nonrestriktiv VSD:  Nær trykkutjevning over defekten. (Gradient < 2/3 av systolisk BT ).

Nyfødte har ingen symptomer, selv ved store defekter. Symptomene øker gradvis etter som lungekarmotstanden faller, og lungegjennomblødningen øker. Dette kan ta fra uker til få måneder etter fødsel.

Hos nyfødte kan det være vanskelig å fremstille defekten fullt ut, og  så lenge flow over defekten er lav (< 3 m/s) er det ikke mulig å si med sikkerhet om barnet vil gå i svikt. Det er derfor lurt å se barnet igjen i 4 - 6 ukers alder for å vurdere defektens størrelse, grad av restriksjon, og om barnet har kliniske symptomer/tegn på hjertesvikt.

  Ved små defekter med ubetydelig hemodynamisk påvirkning, er vekst og utvikling  normal. Barnet er symptomfritt.

Symptomer på hjertesvikt ved moderat til store VSD: 

-spiseproblemer med avflatende vektkurve. «Failure to thrive»

- tachypnoe 

- svette, blekhet spesielt når barnet spiser

- nedsatt toleranse for aktivitet. 

- økt lungeinfeksjonstendens.   

Ved utviklet pulmonal hypertensjon vil volumbelastningen av venstre ventrikkel oppheves, shunten reverseres og hovedsakelig gå fra høyre ventrikkel til systemkretsløp. Barnet vil da utvikle kliniske tegn på cyanose, lettest målt ved pulsoxymeter og  påvisning av en høy hemoglobin /hematokrit.

Auskultasjon:
Bilyd  over prekordiet kan være tilstede fra første levedøgn, men kommer ofte noen dager senere når lungekar motstanden har falt. 

  De fleste barn med VSD er diagnostisert som følge av hørbar bilyd i løpet av første levemåneder.

  Bilyden er vanligvis pansystolisk, blåsende med punktum maksimum i tredje/fjerde intercostalrum og er best hørbar til venstre for sternum. Store VSDer med trykklikevekt mellom høyre og venstre ventrikkel gir derimot ingen bilyd (eventuelt en systolisk pulmonal ejeksjonslyd + midtdiastolisk bilyd), mens en moderat stor VSD med stor shunt ofte høres godt over hele precordiet og på ryggen. En liten muskulær VSD gir en høyfrekvent bilyd. Lydfenomenet har liten utbredning.  Tonehøyden reflekterer hastigheten på blodstrømmen gjennom VSD.  Ved store shunter kan en midtdiastolisk lyd høres apicalt. Dette skyldes sannsynligvis økt flow gjennom mitralklaffen. Ved utviklet pulmonal hypertensjon kan  tidligere bilyd forsvinne (opphevet ve /hø shunt).

EKG:
Ved små defekter: Normalt EKG

Moderat VSD: Venstre ventrikkel hypertrofi og evt. venstre atriehypertrofi.

Stor VSD: Biventriculær hypertrofi, evt, atriehypertrofi.

Stor VSD med utviklet pulmonal hypertensjon: høyre aksedeviasjon og høyre ventrikkelhypertrofi.

Store innløpsdefekter kan ha superiør QRS-akse i frontale avledninger (negativ i AVF).

Røntgen:
Avhengig av hemodynamisk status:

Nyfødte: vanligvis normalt, selv ved store defekter.

Ved små restriktive defekter normalt.

Ved store defekter med stor shunt fra venstre til høyre:  Stort hjerte og forøkte shuntpregede lungekartegninger.

Ekko- Doppler:
Går ut på å påvise om det er en defekt (ikke alltid like lett!) og kartlegge dennes (disses) anatomiske lokalisasjon. Defekten bør ses på fra ulike vinkler og påvises lettest når man lar ultralydstrålene gå vinkelrett på septum. Andre mulige strukturelle hjertefeil må utelukkes ved at man (så tidlig som mulig) minst en gang gjør en fullstendig sekvensiell undersøkelse. 

   Hemodynamikk studeres ved  å se på: 

-shunt over defekt (retning, + hastighet; full restriktivitet når hastigheten over VSD er > 4 m/s, dvs, 60 mm Hg forutsatt normalt systemisk blodtrykk) 

-estimere minuttvolum gjennom pulmonalostiet og aortaostiet og derved beregne Qp/Qs

- M-moderegistrering av venstre ventrikkel (venstre ventrikkels diameter + forkortningsfraksjon)

- M-moderegistrering  av aorta/venstre atrium (størrelse av venstre atrium sier noe om grad av pulmonal hyperflow). 

Perimembanøse  defekter vurderes best i apikale firkammer/femkammerbilder.  Musculære  innløpsdefekter defekter sees best i firkammerbilder både subcostalt og apikalt. Defekten sees best baktil i bildet. (Sinus coronarius skal sees.) Store trabeculære muskulære defekter sees i firkammer og kortaksebilder. Muskulære utløpsdefekter sees best i parasternal langakse eller subcostale bilder. Doubly comitted; sees ofte godt  i parasternalt langaksebilde, og ligger like subpulmonalt i parasternalt kortakse bilde (rotere aksen 90o).

Oppfølging og behandling:
Oppfølging og behandling er gjenstand for stadig diskusjon, og ulike synspunkter gjør seg gjeldende. Vi gir alle med VSD endocardittprofylakse, bortsett fra  barn med en liten apikalt beliggende muskulære VSD.

Liten muskulær VSD uten hemodynamisk betydning tar vi til kontroll ved 3-4 mnd. alder og ved 1 års alder. Ved ett års alder tar vi stilling til om kontrollene skal avsluttes.

(De fleste lukkes spontant i løpet av de første leveår.)
Restriktiv VSD  uten symptomer kontrollerer vi  ved 3 mnd. alder, deretter ved 1 års alder. Senere ved 2, 4 og 7 års alder.  Kan lukkes spontant opp til 10 års alder. Hvis defekten ikke viser tegn til lukning vurderes operasjon ved 2 års alder.

Vi har vært avventende med å anbefale operasjon dersom shunten (Qp/Qs) er < 1,5/1 og hjertet ikke viser tegn til å være hemodynamisk belastet.

Forhold som taler for operasjon:


- Endokardittfare 


- Samtidig aortainsuffisiens

Forhold som taler mot operasjon:


- Tendens til spontanlukning helt opp til 10 års alder


- Mulighet for alvorlige perioperative komplikasjoner (sjelden ved isolert VSD)


- Små defekter uten affeksjon av aortaklaff vil ikke gi redusert arbeidskapasitet eller 
redusert forventet livslengde. 

Restriktiv VSD med symptomer setter vi på sviktbehandling (furosemid, digoxin og/eller captopril) og tar til kontroller hver 2-3 måneder. Operativ behandling vurderes fortløpende hvis det ikke er tegn til lukning av defekten, og pågående symptomer på svikt. Operasjonstidspunkt er avhengig av kliniske symptomer og tegn på hjertesvikt (spesielt spiseproblermer/dårlig vektutvikling).

Nonrestriktiv VSD :  Ved symptomer start sviktbehandling (furosemid, digoxin og/eller captopril). Tett oppfølging med hyppige kontroller fra 2 uker til 2-3 mnd. alder. OBS vekst og trivsel. Tidlig operasjon hvis «Failure to thrive» . Barna  diskuteres tidlig med hjertekirurgene (2-4 mnd. alder) med tanke på operativ lukning.

   Hos små barn, med manglende respons på medikamentell behandling, kan det være aktuelt å anlegge en banding av arteria pulmonalis.  Ved denne operasjonen påføres barnet en supravalvulær pulmonalstenose. Dette reduserer lungegjennomblødningen (redusert volumbelastning av venstre ventrikkel og redusert aktivering av det nevroendokrine system).  Det perifere lungekartreet spares for påvirkning av systemtrykk, og derved hindres utvikling av kronisk lungekarsykdom. 

  Etter riktig anlagt banding vil barnet ikke ha  symptomer og tegn på hjertesvikt, og kan ha det utmerket uten noen form for medikamentell behandling. 

  Barnet må senere debandes, enten operativt i forbindelse med kirurgisk lukning av defekten, eller ved ballongkateter, dersom defekten er lukket spontant.  

  Etter debanding kan det utvikles stenose av pulmonal hovedstamme. Bandingen kan også pulseres ned mot bifurkaturen av pulmonalarterien og gi grenstenose av spesielt høyre gren.

  Tendensen senere årene har vært full kirurgisk lukning av defekten hos stadig yngre barn, dersom dette er teknisk mulig.  Barnet kan da spares for en thoracotomi, og får tidligere normalisert  hemodynamikk i høyre ventrikkel.

Perioperative komplikasjoner

Vanligvis lukkes defekten ved et åpent hjertekirurgisk inngrep og innsying av kunstig  lapp (Goretex) eller ved direkte sutur. Ved isolerte ventrikkelseptum defekter er operativ mortalitet meget lav.  Av sjeldne komplikasjoner kan nevnes: 

- AV-blokk (komplett eller grenblokk)

- Løsning av patch

- Aortainsuffisiens ved derangering eller skade av aortaroten

 -Pericardexudat (inntil 6 uker postoperativt)

- Endocarditt

Postoperativ oppfølging:
Vi pleier å utføre første polikliniske kontroll med rtg. thorax  3-4 uker etter utskrivning fra avdelingen. Vi har anbefalt at barna utsetter skolestart/barnehage til etter denne kontrollen.

Videre poliklinisk oppfølging:
Hvis det er en VSD som er lukket eller det foreligger en helt minimal restdefekt tar vi  kontroll etter 6 mnd.  og senere rutine-kontroller med 3-4 års  intervall opp  til 15 års alder. Ved kontrollene gjøres en klinisk us., EKG, Ekko-Doppler med M-mode vurdering av venstre  ventrikkel. Røntgen thorax gjøres hvis dette finnes indisert. Dersom barnet har restdefekt anbefaler vi endocardittprofylakse. Ved  lukkede defekter seponeres endokardittprofyllaksen 6 mnd. etter lukning.

KIRURGISK BEHANDLING AV VSD
Leidulf Segadal



VSD som isolert defekt beskrives etter septumtype (membranøse eller muskulære septum), lokalisasjon (inlet, trabekulært eller outlet septum), størrelse og antall. Perimembranøse defekter er lokalisert til det membranøse septum med eventuell ekstensjon til en eller flere av de tre deler av det interventrikulære septum. Perimembranøs VSD med outlet ekstensjon vil ha nær relasjon til aortaklaffen og kalles ofte subaortal VSD.

VSD opptrer også som en del av mer komplekse feil (Transposisjoner, double outlet ventrikkel, Fallot og AVSD) uten at disse skal omtales her.

Behandlingen innrettes etter symptomer, shunt-størrelse, trykkgradient og type av defekt.

Hensikten med operativ lukning er å unngå komplikasjoner av VSD, nemlig sviktutvikling, irreversibel økning av lungekarmotstand med Eisenmenger-utvikling eller endokarditt. Sviktutvikling kan opptre i alle alderstrinn, men er mest typisk i to-tre måneders alder ved store defekter og etter 30 års alder ved moderat store VSD.

Øket lungekarmotstand opptrer ved stor shunt som regel i første leveår, men kan være fiksert fra fødselen av. Irreversibel pulmonal hypertoni er sjelden før 6-8 mndrs alder.

Endokarditt forekommer med en hyppighet av ca 5% per år, tilsynelatende uavhengig av størrelsen på VSD og i økende hyppighet med alder.



Behandlingen er i de aller fleste tilfelle av VSD primær kirurgisk lukning. Det skjer ved tilkopling til hjertelungemaskin som vist i figur og med tilgang gjennom høyre atrium og tricuspidalostiet. Subpulmonale defekter lukkes via åpning av lungearterien og noen apikalt beliggende trabekulære defekter, særlig om de er multiple, via venstre ventrikkel.

Lukningen skjer ved hjelp av en lapp av kunststoff (hos oss Gore-Tex) som sutureres inn mot kanten av defekten. Ved de perimembranøse defekter og inlet defekter legges suturen i høyre side av septurm for å unngå skade av den His’ke bunt og oftest mot basis av trikuspidalklaffen oppad. Operasjonen skjer ved kjøling til 32(C og med ca. 30 minutters avklemming av aorta.

Indikasjonen for operasjon i de første 3 levemåneder vil oftest være sviktutvikling - fare for Eisenmenger ved stor shunt og/eller høyt pulmonaltrykk i de neste tre levemåneder.

I sen spebarnsalder og annet leveår vil indikasjonen være symptomer i form av øket trettbarhet eller vekstretardasjon evt forsinket motorisk utvikling hvis det er sannsynlig ut fra shuntens størrelse at dette er kardialt betinget.

Elektivt vil man lukke VSD hvis shunten er større enn 50%. Vanlig tidspunkt for operasjon er 2 - 5 års alder, tidlig i dette aldersrom ved perimembranøse og større defekter, senere ved små og muskulære defekter (som har større spontanlukningstilbøyelighet)

To stadiums-behandling, med banding av lungearterien først og senere lukning av VSD, kommer stadig på tale i visse situasjoner ved sviktutvikling. Det kan være hos premature eller ved annen dystrofi, ved multiple og trabekulære defekter, komplekse misdannelser, samtidig infeksjon eller andre komplikasjoner. Vanligvis vil man satse på lukning av VSD 6 månder etter banding, senere ved multiple og trabekulære defekter.

Etter 5 års alder vil det som regel være nyoppdaget VSD eller gjennomgått endokarditt ved små defekter som danner indikasjonen.

Et spesielt forhold danner perimembranøse, subaortale defekter. Disse vil ofte (30%) være kombinert med aortainsuffisiens. Typisk vil barna presentere seg med stor eller moderat shunt og minimal aortainsuffisiens, for så gradvis å få mindre shunt og økende aorta-insuffisiens etterhvert som det septale aortaseil trekkes inn i defekten og prolaberer nedenfor aortaklaffenivå. Opereres disse tidlig kan prolaps av seilet unngåes - senere vil ofte en aortaplastikk være nødvendig.

Ukomplisert perimembranøs VSD kan i dag opereres med minimal mortalitet (<0.5%) og morbiditet. Med den dokumenterte betydelige reduksjon av endokarditt-faren som er resultat av en vellykket operasjon, er trenden klart i retning av å operere også små VSD, og én episode med endokarditt vil danne indikasjon uansett shunt-størrelse.

Inkomplett lukning (residual VSD) forekommer hos 2 - 5%. Betydelig oftere finnes ved Ekko/Doppler-undersøkelse kort tid etter operasjonen minimale randdefekter, som raskt spontanlukkes. Kun i 1-2% er residuale VSD av hemodynamisk betydning slik at reoperasjon er indisert. Ved residuale defekter ansees faren for endokarditt lik den ved uopererte og krever antibiotika-profylakse på samme måte.

Behovet for antibiotika-profylakse etter komplett lukning av VSD uten andre kardiale defekter er noe omdiskutert. Hos oss ansees det ikke å være slikt behov mer enn et halvt år etter vellykket, komplett kirurgisk lukning av VSD.

Ventrikkel Septum Defekt (isolert) hos voksne

Referat/oversettelse av «1996 consensus conference on adult congenital heart disease», The Canadian Cardiovascular Society.
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Dette er et hefte (formidlet via Erik Thaulow) som primært omhandler oppfølging av voksne med hjertefeil. Det inneholder systematisk og grundig gjennomgang av de forskjellige hjertefeil med vekt på praktisk håndtering og kontroll av medfødt hjertefeil. Dette er en viktig gruppe pasienter som vi ved oppnådd alder «gir fra oss» til indremedisinere/kardiologer, men ofte har vi dem selv til kontroll opp mot 18-20 års alder. Noen betraktininger vil være mest aktuelt for ungdom og voksne, men de fleste vil ha gyldighet også i lavere aldersgrupper. Jeg fant det derfor nyttig å supplere dette nummeret om VSD med å oversette dette. Noe vil selvsagt overlappe med det som foreligger i de to andre artiklene i dette nummeret.
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Bakgrunnsinformasjon

Hemodynamisk gradering av isolert VSD

Liten:

Pulmonal/aorta- systolisk trykk-ratio <0.3 og pulmonal/systemisk flow-

ratio (Qp/Qs) < 1.4
Moderat:
Systolisk trykk-ratio > 0.3 og Qp/Qs 1.4- 2.2

Stor:

Systolisk trykk-ratio > 0.3 og Qp/Qs > 2.2

Eisenmenger:
Systolisk trykk-ratio > 0.9 og Qp/Qs < 1.5

Kirurgisk klassifikasjon av VSD

Restriktiv:
Hø.ventr (HV) trykk < Ve. ventr (VV) trykk i fravær av HV utførsels 

stenose


Ikke-restriktiv:
Like HV og VV-trykk i fravær av  HV utførsels stenose

Klinisk alvorlighetsgradering

Liten:

Forårsaker neglisjerbare hemodynamiske forandringer. Normal VV 


størrelse og uten pulmonal hypertensjon
Moderat:
Forårsaker forstørrelse av VV og vanligvis noe pulmonal hypertensjon 

(PHT)(reversibel)
Stor:

Fører til obstruktiv pulmonal-vaskulær sykdom og Eisenmenger-


fysiologi med mindre det er samtidig HV utførsels stenose

Patologisk klassifikasjon

Innløps:
Perimembranøs eller muskulær

Trabekulær:
Muskulær:- anteriør, midtre eller apikal

Utløps:

Doubly-committed sub-arteriell

Multiple:
Kombinasjon av de ovennevnte
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Uoperert forløp og håndtering

Små VSD’er er assosiert med en relativt høy risiko for endokarditt, men forøvrig forventet normalt livsløp. Spontan lukning kan en sjelden gang også skje i voksen alder. 

Moderate VSD’er er relativt uvanlige hos voksne men kan forekomme når en prolaberende aortaklaff-cusp delvis lukker defekten. De er assosiert med utvikling av dilatasjon av venstre hjertehalvdel og shunt-betinget PHT (som ofte reverseres ved lukning av defekten), samt tilhørende stuvningssvikt og atrieflimmer, såvel som risiko for endokarditt.

Store VSD’er uten PHT forekommer hos voksne bare når det også er utførselshinder i utløpet av HV.  Alle disse pasientene har risiko for endokarditt, og noen er cyanotiske pga en uttalt pulmonal stenose.

VSD med Eisenmenger syndrom kan ha verre prognose enn ASD med Eisenmenger selv om overlevelse til høy alder er mulig. Dårlige prognostiske faktorer er synkope, hjertesvikt og hemoptyse.


Flebotomi med volumerstatning anbefales ved Eisenmenger hvis pasienten har symptomatisk erytrocytose


Graviditet er kontraindisert ved Eisenmenger pga høy maternell mortalitet (opp til 50 %) og føtal mortalitet (opp til 60%)

5% av VSD-ene utvikler aortainsuffisiens. Pasienter med doubly-committed sub-areterielle VSD utvikler hyppigere aortainsuffisiens pga progredierende prolaps av aortaklaffen enn de med perimembranøs VSD.


Transvenøs pacing bør helst unngås hos alle pasienter med VSD fordi paradoksal emboli kan forekomme. Av samme grunn er venøse tromber fra hvilken som helst kilde en risiko. Dersom man finner slike, anbefales det å antikoagulere pasienten.
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Diagnostiske anbefalinger

En adekvat diagnostikk («diagnostic workup»):

* Dokumenterer antall og type VSD

* Bestemmer størrelsen (restriktiv/ikke-restriktiv og/eller pulmonal til systemisk flow-ratio-Qp/Qs) og   

   funksjonell betydning (ve-hø-shunt estimat, VV og HV størrelse/funksjon og volum/trykk-belastning;

   lungearterietrykk og motstand) av defekten.

* Identifiserer andre assosierte tilstander som kan ha betydning for håndteringen (Aortainsuffisiens;  

   subaortastenose; HV utførselsstenose; signifikant klaffesykdom; eller coronararteriesykdom)

Diagnostikken bør minst inneholde:

* En grundig klinisk undersøkelse

* EKG

* Rtg thorax

* Ekko-Doppler av en erfaren undersøker

Diagnostikken kan kreve:

* Pulsoximetri

* En komplett hjertekateterisering (for å bestemme pulm. art trykk og motstand, evt reversibilitet; bestemme 

   intrakardial shunting; evaluere assosierte tilstander, spesielt  ved aortainsuffisiens; å utelukke multiple VSD’er)

* Coronar angiografi hvis det er mistanke om koronarsykdom eller hos pasienter over 40 år der 

   kirurgi planlegges

* Åpen lungebiopsi bør bare vurderes dersom reversibiliteten av PHT er usikker.
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Indikasjoner for intervensjon


Følgende situasjoner krever operasjon:

* Tilstedeværelse av en «signifikant» VSD (Symptomatisk; Qp/Qs på 2/1; systolisk PHT> 50 mmHg; 

    redusert ventrikkelfunksjon pga volum(VV) eller trykk(HV)-belastning; en CT-ratio på mer enn 50%)

    (Jeg hopper over detaljer om betingelser ved PHT)

* Signifikant obstruksjon i utløpet av HV

* En innløps eller utløps VSD med mer enn mild aorta insuffisiens

* En utløps VSD sammen med aortaklaff prolaps (en innløps VSD med aortaklaff prolaps kan ses 

   an med mindre tilstanden forverres

Endokarditt (spesielt recidiverende) kan være en indikasjon for operativ lukning av VSD. 
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Kirurgi/intervensjon


Pasienter med en isolert VSD med eller uten assosierte lesjoner (obstruksjon av HV utførsel, aortaklaff-prolaps, subaortastenose eller infeksiøs endokarditt) bør opereres av kirurger trenet i operasjon på medfødt hjertefeil

Lukning av VSD med kateterteknikk er foreløpig å oppfatte som eksperimentell prosedyre
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Kirurgiske resultater

Vellykket kirurgisk lukning av VSD er assosiert med utmerket overlevelse dersom ventrikkelfunksjonen er normal, selv om sene ventrikulære arytmier er en potensiell risiko spesielt hvis pasientene opereres i høy alder.

Forhøyet pulmonalarterietrykk preoperativt kan progrediere, gå tilbake eller være uforandret postoperativt.
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Oppfølging

Pasienter med følgende problemer krever periodisk oppfølging av hjertet:

* Patch-lekkasjer eller residual VSD (som sjelden trenger reoperasjon)

* Forhøyete pulmonaltrykk ved operasjonstidspunktet

* Aortaklaff- kirurgi

* Sen reparasjon av moderate eller store VSD

* Signifikante atrie- eller ventrikkel-arytmier

* Assosierte kardiale lesjoner (f.eks aortainsuffisiens eller obstruksjon av HV utførsel

Debatthjørnet

Etter disse tre innleggene som omhandler VSD fra litt forskjellige synsvinkler, oppfordrer jeg til synspunkter og spørsmål fra leserne. Vi vil så publisere dette i neste «Ductus», og ved spørsmål innhente svar eller synspunkter.

Jardar Hals

Arytmiprosjektet

Som noen vil huske ble det for etpar år siden sendt ut forespørsel til samtlige barneavdelinger om deres praksis ved håndtering av supraventrikulære takyarytmier. Vi fikk etterhvert god respons på dette, og det ble en artikkel i «Tidsskriftet» som vi håper noen har hatt nytte av. Vi ønsker nå å gjøre en oppfølging med spørsmål om nåværenede praksis. Vedlagt dette nummer av «Ductus» er derfor et slikt spørreskjema. Vi ber om at en ansvarlig person fra hver avdeling passer på at skjemaet fylles ut for alle pasienter som behandles for SVT f.o.m. 010198 og returneres til:

Overlege Gunnar Norgård, Barneklinikken, Haukeland sykehus. 5000 Bergen

På forhånd takk!

Gunnar Norgård, Gottfried Greve og Jardar Hals
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