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Ductus på nett 

Ductus er nå på nettet, på Barnelegeforeningens nettsider: www.barneavdelingen.no eller www.pedweb.no . De eldste numre foreligger ikke der, men alle nye numre blir lagt inn av NBF’s web-komite. Vi fortsetter allikevel å sende papirversjon av Ductus til alle medlemmer av Norsk Barnelegeforening samt en del andre som har ønsket det.

Dette nummer er viet arytmier. 

I tillegg noen tips om barnekardiologiske kongresser, møter, kurs.  Jeg ber om tips fra lesere som har slike å anbefale (se under)

Barnehjerteseksjonens prosedyrer
Jeg har fått med noen av BHS-RH’s prosedyrer, med flere som følger i neste nummer, forhåpentlig til høsten. Disse kan være greie å kjenne til for oss som henviser til og får pasienter fra Barnehjerteseksjonen ved Rikshospitalet. Vær bare obs på at de som regel har en ”holdbarhetsdato”, og at de til enhver tid gjeldende og oppdaterte prosedyrer finnes på BHS-RH.
Jardar Hals

Kongress-tips 2003

Kongress/kurs


Sted


Tid

Nettadresse/E-post

Nordisk Barnekardiologisk
Oslo/SoriaMoria
30/10-1/11.03 
www.teamcongress.no
Pulmonal hypertensjon
Bergen


17/9-19/9.03
ggre@haukeland.no

ESC congress 2003

Wien


30/8-3/9-03
www.escardio.org
Pediatric Echocardiography



Ikke satt
www.ipokrates.de
Echocardiography in CHD
Mayo clinic

Oktober 03
fick.sheila@mayo.edu
Cardiology in the young
Great Ormond str
April

Courses@ich.ucl.ac.uk
Short courses in paediatric cardiology & cardiac surgery

www.ich.ucl.ac.uk
Advanced course in paediatric cardiac morphology


courses@ich.ucl.ac.uk
Harvard winter course in…. (tema og sted varierer)
www.childrenshospital.org/cardiovascular
American college of cardiology…diverse



www.acc.org
Symposium on CHD in Adults  Toronto

7-9/4.03
www.acc.org
AHA Scientific sessions 2003 Orlando

9-11/11.03
sessions@heart.org
EURECHO 7


Barcelona

3-6/12.03
webmaster@escardio.org
VIIth World congr of Echo 
Buenos Aires

3-5/10.03
www.iscu.org
6th int workshop:cath intervent in CHD Frankfurt
19-21/6.03
nkoebke@convents.biz









www.chd-workshop.org
Jeg oppfordrer alle til å bidra med tips som kan komplettere listen, helst med e-postadresse eller internettadresse, og gjerne med personlige erfaringer fra selve kurset/kongressen, og hvilket nivå den var tilpasset.

Jeg var selv på Mayo klinikkens årlige ”Echocardiography in congenital heart disease” i oktober 2002 og fant dette meget inspirerende og nyttig. Der var mange barnekardiologer fra hele verden, i tillegg til en del ”echo technicians” og det var unisont at dette føltes nyttig også for nokså erfarne barnekardiologer.

For øvrig vil jeg selvsagt reklamere for de norske kongresser i år, som er nevnt over. Se også program lenger ut i ”Ductus”.

Jardar Hals

BEHANDLING AV ARYTMIER HOS BARN MED SPESIELL VEKT PÅ ABLASJONER.

Jan P. Amlie, overlege og professor, Hjertemedisinsk avdeling, Rikshospitalet.
Innledning

Utvikling av ablasjonsteknikken har dramatisk forandret praksis for behandling av arytmier hos barn. I tillegg til at vi utfører en detaljert analyse av EKG-er ved sinusrytme og ved arytmi med etterfølgende medisinsk eller kirurgisk behandling, foretar man nå detaljert analyse av arytmiene med intrakardiell kateterisering for deretter å utføre radiofrekvensablasjon (RFA) av arytmisubstratet. Ablasjon er i mange tilfeller en kurativ behandling.

Før man starter med RFA-ablasjon må man kjenne til den normale historien for arytmier hos barn og også den spesielle anatomien som foreligger ved medfødte hjertefeil. Man må kjenne til hvilke sedativa/analgetika man skal benytte, komplikasjoner ved ablasjoner, betydning for barnet og familien.

På Rikshospitalet har vi siden begynnelsen av 90-tallet utført en rekke studier for å kartlegge RFA-teknikken, hvordan man skal oppnå passe store lesjoner og hva som skjer for eksempel med koagulasjonen når man benytter RFA hos pasienter. Erik Kongsgaard og Ole Gunnar Anfinsens doktorgrader handler om dette.

F.eks skjer destruksjon av vevet ved en temperatur på ca 45-50 o C. Dette var Erik Kongsgaard en av de første i verden som viste og nå benyttes temperatur monitorering ved alle rutine ablasjoner.
Arytmityper, klinikk og ablasjon

En vanlig klinisk sannhet er at barn ikke er små voksne, dette gjelder også barn og arytmier.
Hos voksne er Wolf Parkinson-White syndromet (WPW), atrioventrikulærknute reentry (AVRT) eller atrioventrikulærknute reentry (AVNRT) de to siste også kjent som supraventrikulær smalkomplekset takykardi (SVT),indikasjon for RFA i alle aldre. 
WPW syndromet karakteriseres av at det foreligger en eller flere baner som er såkalte aksessoriske. Det vil si at de befinner seg i fri vegg mellom atriene og ventriklene, oftest på venstre side. De kan lede både fra atriene til ventriklene eller vise versa. Arytmien kan vise både bredt QRS kompleks (impulsen ned den aksessoriske banen), eller være smalkomplekset (ned AV knuten og opp den aksessoriske banen). EKGet viser en deltabølge  som tydelig tegn på pre-eksitasjon ved sinusrytme. Preeksitasjon i EKG (delta-bølge) forekommer uten samtidig arytmi hos enkelte pasienter Disse pasienter har da ikke WPW syndrom per definisjon.
 Deltabølgens lokalisasjon og polaritet angir hvor banen befinner seg i hjertet. 
Atrioventrikulær rentry tachycardi, (AVRT) tidligere kjent som skjult WPW syndrom skyldes en retrograd ledende bane fra en av ventriklene til et av atriene, oftest venstre side. 
Ledningen skjer ned gjennom AV knuten og opp den aksessoriske bane ved arytmien. Et EKG fra en slik arytmi vil vise en negativ P som befinner mer enn 70 ms bak QRS komplekset. Disse pasienter har ikke deltabølge i EKG.
Atrioventrikulær nodal reentry(AVNRT) er også en atrioventrikukulær takykardi  hvor  reentry sløyfen befinner seg  inne i AV knuten og tilgrensende deler av høyre forkammer. En rask og en langsom bane benyttes vanligvis. EKG av en slik arytmi vil oftest vise en P takk inne i eller like bak QRS komplekset.
Det er viktig å kjenne til at barn som er født med WPW syndrom eller SVT kan miste sin arytmi i løpet av første leveår. Derfor er det ingen grunn til å utføre RFA som en refleks, men man bør vente litt og forsøke behandle arytmien ved hjelp av medikamenter. Noe annet er at arytmiene kan dukke opp igjen i 8 års alder eller senere.
Derfor forsøker vi alltid medikamentell behandling det første leveår.
Men dessverre er det en viss dødelighet av WPW syndrom hos barn. Tallene varierer, men er ikke ubetydelig hos pasienter henvist til et arytmi senter. Atrieflimmer er sjelden hos barn, men det finnes noen barn med meget raskt ledende bane(r) som er høy risikobarn og derfor bør disse barna vurderes av en pediatrisk kardiolog sammen med en cardiolog med spesiell kjennskap til arytmibehandling (elektrofysiolog).
Høyrisikobarn er de som har svært høy frekvens ved arytmien, eventuelt ledsaget av synkope. I noen slike tilfeller kan det være aktuelt med ablasjonsbehandling  hos disse barna , men dette er sjelden.
En annen situasjon som krever spesiell vurdering for ablasjon er takykardiutløst kardiomyopati. Vanlige årsaker til dette er ektopisk atrie takykardi, AV knute reentry tachycardi som er stadig vedvarende og AV knute ektopisk takykardi. Fjerning av arytmien har mange ganger forårsaket normalisering av venstre ventrikkel funksjon. Ektopisk tachycardi betyr at et fokus fyrer med for høy hastighet, enten i atriene eller i atrioventrikulær knute eller eventuelt fra et annet sted.
Det er nå vanlig internasjonalt og på RH å utføre ablasjon hos barn med WPW syndrom og supraventrikulær takykardi når de er over 5-8 år. 
Mange (RH bl. annet)  foretrekker å vente til 18 års alder hvis arytmiene lett kan kontrolleres ved hjelp av medikamenter.
Tenåringer med arytmier er en utfordring. Mange vil ikke ta sine medisiner. Noen ønsker å drive aktiv idrett. Dette kan tale sterkt for en ablasjon. En opposisjonslysten tenåring kan imidlertid være et mareritt på et hjertekateriseringslaboratorium.
Ablasjoner er en meget kost effektiv behandling hvordan man nå enn måtte regne ut dette.
Komplikasjoner ved ablasjoner: 

Man kan stikke hull på hjertet. Ved omtrent hver hundrede ablasjon ser man et tilfelle av hjertetamponade.  Selv om vi har hatt hjertetamponader ved vårt laboratorium har vi ikke hatt noen dødelighet.
Man kan skade aortaklaffene og en transseptal punksjon er heller ikke risikofri.
Man kan lage totalt atrioventrikulært blokk som krever innleggelse av pacemaker. Særlig er dette aktuelt hos pasienter med AV-nodal reentry takykardi fordi man må brenne den langsomme banen og kan skade den raske banen*.  Med nåværende teknikk er dette meget uvanlig, men man kan sannsynligvis ikke helt unngå denne komplikasjonen.
Av og til må man gjøre et neste ablasjonsforsøk fordi man ikke oppnår ønsket resultat ved første ablasjon. Dette er mer uheldig hos barn enn hos voksne, siden barna da  må legges i narkose to ganger.
· Dette er en populær fremstilling. AV knuten er annerledes enn man trodde for 20 år siden. Den såkalte langsomme banen befinner seg på overgangen mellom AV knuten og høyre atrium. Den består av celler med aksjonspotensialer med langsom fase 0 og er de er relativt korte. Den raske banen befinner seg høyre oppe og har aksjonspotensialer med raskere fase 0 og er bredere.  Inne i AV knuten finnes blandingstyper, og arytmisubstratet ved AV knute rentry tachycardi kan derfor være ganske komplisert. 
· Behandlingsteknisk vet vi at avbrenning av den langsomme banen gir gode resultater med lite komplikasjoner, man leter opp signaler med et spesielt utseende i en bestemt posisjon for deretter å foreta en brenning.
LQTS – lang QT syndrom.

Maria Hallerud, overlege, Barneavdelingen, Ullevål Universitetssykehus.

Lang QT syndrom  er en congenitt , cardial, ionekanal sykdom, med heterogen genetikk.  Karakterisert av forlenget, abnormal  ventriculær repolarisering påvist som forlenget QT intervall på EKG. Tilstanden kan gi synkope, hjertestans eller plutselig død som følge av  ventriculære arytmier.

Jervell og Lange-Nielsen publiserte i 1957 første rapport om lang QT intervall i familier med congenitt døvhet og plutselig død.(1)

Romano et.al i 1963(2) og Ward i 1964(3) rapporterte familier hvor forlenget QT og plutselig død forekom i familier der man viste autosomalt dominant arvegang, i motsetning til den autosomalt recessive arvegang påvist ved Jervell Lange-Nielsen.

Nylig er det påvist familier med autosomal recessiv arvegang uten assosiasjon med døvhet, en recessiv variant av Romano-Ward.(4)

Incidens oppgitt til 1:10000-15000 (13), Trolig forekommer det hyppigere enn beregnet ut fra  antallet registrert i det Internationale  LQTS registeret.(5).

Det er estimert at congenitt LQTS forårsaker 3000-4000 dødsfall pr år hos barn og unge i USA (6)(13).

Diagnosen er ofte vanskelig pga variabel penetrance og heterogen genetikk. Det er vist at 5-10% av genbærere har normal QT tid og at ca. 5% av familiemedlemmer til LQTS pasienter har livstruende arytmier eller syncope til tross for normal QT tid. (5).

LQTS er en viktig sykdom pga de alvorlige symptomene sykdommen gir. Høy frekvens av syncope, livstruende arytmi og plutselig død nødvendiggjør diagnose og behandling.

21% av symptomatiske pasienter dør innen ett år etter første syncope hvis ubehandlet og mortaltet øker til ca 50% etter 10 år hos ubehandlede.(6) 

Man må også regne med at tallene eg. er høyere pga underrapportering og manglende diagnose. Bl.a er det interesse for betydning av LQTS ved drukning og nærdrukning.(7)

Forlenget QT intervall er også nylig vært assosiert med SIDS (sudden infant death syndrome)

Selv i familier uten påvist LQTS kan de novo mutasjoner i cardiale ionekanal gener lede til plutselig cardial død hos spebarn (8).

Genetikk;
Mutasjoner i minst 6 gener er assosiert med lang QT syndrom, 5 gener hyppigst involvert ved Romano- Ward , den autosomalt dominante form av LQTS., mens 2 gener er aktuelle ved Jervell- Lange Nielsen.

Innen hvert gen er det påvist en rekke mutasjoner og det forventes at flere vil påvises med tiden.

Den molekylære klassifikasjon og nomenkulatur (LQTS Type 1-6) er basert på hvilket gen påvist mutasjon finnes: (9)(10)

KCNQ1(KVLQT1) (LQTS Type 1;  42 % av mutasjonene)  koder for en spenningsavhengig K+ kanal I(Ks).(alpha subenhet) Kromosom nr 11p15.5.

Mutasjoner med både dominant og recessivt uttrykk. (Jervell-Lange Nielsen og Romano Ward form). 

KCNH2 (HERG)(LQTS Type 2; 45 % av mutasjonene) koder for K+kanal I(Kr)(alpha subenhet). Kromosom nr 7q35-Q36.. Vanligvis Romano Ward form

SCN5A;(LQTS type 3;  8% av mutasjonene) koder for en cardial Na+ kanal. (I Na alpha subenhet) Kromosom nr 3p21-p23

Vanligvis Romano Ward form

Cardiale anfall er sjeldnere enn ved type 1, men letalitet når anfall forekommer , meget høyere.

KCNE1;(LQTS type 5; ca 3% av mutasjonene). Koder for en beta subenhet i KCNQ1 kodet K+ kanal. Kromosom 21q22.1-p22.  Vanligvis Jervell Lange Nielsen assosiert form.

KCNE2;(LQTS type 6; ca 2% av mutasjonene) koder for MiRP1, en subenhet for HERG  K+ kanal.Kromosom 21q22.1

(LQTS type 4 er lite omtalt i litteraturen.  En mutasjon på kromosom nr 4q25-q27 er påvist hos en  familie, men genet og hvilken ionekanal som er affisert er ukjent.(6))

Diagnostikk:

Lang QT syndrome diagnosen stilles på grunnlag av overflate EKG, kliniske funn og familieanamnese. Evt.også  Gen –testing.

-EKG  ; Beregning av korrigert QT tid, QTc;:  

Bazett`s formel:  QTc =   Målt QT   :  √RR intervall  

Ifølge Bazett`s formel skal normalt QTc være < 0,44 s  unntatt hos nyfødte der QTc kan være inntil 0,49 de første 6 levemåneder. (14).

Ukritisk bruk av disse verdier som diagnostisk kriterium vil lede til feildiagnose i mange tilfeller

For å stille diagnosen LQTS skal QTc vanligvis være > 0,46-0.48 s (6).

Man må imidlertid være oppmerksom på at voksne ( >16 år) kvinner normalt har lengre QTc enn menn og at 2,5 % av kvinner og menn normalt kan ha henholdsvis QTc > 0,46s og >0,44.(15). Forskjellen mellom QTc hos kvinner og menn ser ut til å forsvinne etter 55 års alder.(16)

QTc verdiene varierer også i barnealderen når man bruker Bazetts formel til beregning, med lengst verdi i de yngste aldersgrupper hvor hjertefrekvensen er høyest.

Bruk av andre formeler for beregning av QTc som korrigerer bedre for hjertefrekvens             (Rataharju et al, Karjalainen)viser imidlertid ingen forskjell for de forskjellige aldersgrupper..(17)
Bazetts formel er fortsatt den mest benyttede til beregning av QTc.

Garson et. al. (18) har i en studie vist at 24 % av barn med bekreftet LQTS hadde QTc < 0,46s og 6% av dem hadde QTc < 0,44s.  Denne observasjon viser at inntil en fjerdedel av LQTS barn kan ha normal eller grenseverdier for QTc.

-EKG ;  ST-T bølge mønster.(19)

ST-T bølgen hos LQTS pasienter kan vise stor variasjon, med en del forandringer karakteristisk for den enkelte type LQTS.

LQT1: har en bred-baset T bølge uten noen distinkt markering av start på T-bølgen.

LQT2:lav amplitude T bølge og ca 60 % har to-puklet T bølge 

LQT3: Langt isoelektrisk ST segment, høye spisse T bølger  kan være bifasiske.

Det er også en viss overlapp av T bølge mønstrene ved de forskjellige former LQTS.

Bradycardi eller AV blokk kan forekomme i kombinasjon med forlenget QT hos barn. Bradycardi for alder er assosiert med en signifikant høyere risiko for  cardiale anfall ved oppfølging enn hos personer med normal hjertefrekvens.(18).

LQTS med 2:1 blokk er en spesiell undergruppe med et meget malignt forløp, ofte lethal hos foster, nyfødt eller spebarn , som responderer dårlig på tradisjonell behandling.(20)

Et diagnostisk system fra 1980 årene utviklet av Peter Schwartz, oppdatert i 1993 kan være et hjelpemiddel for å stille diagnosen LQTS (21, 6)
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Genetisk testing:

Genetisk testing kan påvise mutasjoner hos ca 60-70% av LQTS pasientene, men prosessen kan ta lang tid og er svært kostbar dersom kommersielle laboratorier utfører testen. Pr i dag er > 177 mutasjoner kjent og nye forventes påvist.

I Norge er Genetisk testing pr. i dag et problem.

Det finnes et tilbud på testing av 6 mutasjoner innen LQTS type 1 ved avd for med. Genetikk i Tromsø. For videre testing har prøver vært sendt til et forskningslaboratorium i København (v Michael Christensen). Det har tatt mange år å få svar derfra og fortsatt er mange prøver ikke besvart.

Vi er derfor henvist til å sende prøver til kommersielle laboratorier i Amsterdam eller Munchen. Det er god service herfra med svar innen ca. 6 måneder, men prisen er ca 614 euro pr gen, hvilket kan bli svært kostbart. Man bør derfor ut fra andre diagnostiske kriterier være ganske sikker på diagnosen og type LQTS før prøver sendes.

Forhåpentlig vil vi innen kort tid få etablert et utvidet tilbud om testing i Norge.

Det kan være svært viktig å bestemme type LQTS når en pasient får diagnosen LQTS.

Viktig for behandling av pasienten, risikovurdering og for å kartlegge bærere blant øvrige familiemedlemmer når mutasjonen er kjent.

Klinisk forløp og genotype;

Generelt er risiko for å få ventriculære arytmier direkte proposjonal med varighet av frekvenskorrigert QT tid, QTc.(22 ).

Incidensen av  cardiale anfall er høyere for LQT1 og LQT2 enn LQT3.

Et anfall hos person med LQT3 er mye oftere lethalt enn for LQT1 og LQT2, slik at antall plutselige dødsfall er ganske lik for de tre typene. Det er lite kliniske data om pasienter med LQT4, LQT5 og LQT6. De siste har vært assosiert med medikament ervervet LQTS (se senere omtale).

Det er vel kjent at arytmier kan utløses av fysisk anstrengelse, eller emosjonelt stress. Det er også etter hvert blitt klart at auditive stimuli eller svømming kan utløse anfall ved enkelte typer LQTS.

Genotype er derfor viktig for klinikken hos LQTS pasienter. I tillegg er genotypen viktig med tanke på å finne fram til gen-spesifikk terapi.

LQT1; ofte første anfall i ung alder < 10 år. Nær alle anfall i barne/tenårene utløses av fysisk anstrengelse eller emosjonelt stress. 88 % av cardiale anfall skjer under økt sympaticus aktivitet. Svømming ser ut til å være en spesiell trigger for LQT1 pasienter, mens det sjelden gir anfall for de øvrige typer LQTS.(12,23)

LQT2; ofte første anfall senere enn LQT1, ca 50 % er asymptomatiske til tidlig voksen alder. Emosjonelt stress er viktig trigger, likeledes auditive stimuli (For eksempel telefon ringing i natten, kraftig vekke klokke) (23).

LQT3; de fleste arytmier, plutselig død skjer under hvile eller søvn. Bradycardi er også et hyppigere funn ved LQT3 enn de øvrige typer.

Behandling:
Betablokker er første linje behandling for de fleste pasienter med LQTS. (6,13),

med ca 75 % sjanse for å forhindre nytt arytmianfall..

Pasienter med LQT1 og LQT2 har størst nytte av Betablokkbehandling., fordi anfall oftest er trigget av adrenerge stimuli.

LQT3 pasienter har ofte bradycardi og anfall under hvile og betablokker kan i noen tilfelle være uheldig.

Terapi med betablokker må være adekvat. Dette kan testes ved anstrengelsestester (tredemølle/ergometersykling) og det anbefales at hjertefrekvens ved maks belastning ikke overstiger 130.(24). Ved testing av små barn kan Holter registrering utføres for å vurdere hjertefrekvensen gjennom døgnet.

Ved terapisvikt med betablokker, har venstresidig sympatectomi ( nedre halvdel av ganglion stellatum fjernes og derved mesteparten av hjertets sympaticus innervasjon) redusert antall cardiale anfall med > 50 %(25).

Pacemakerimplantasjon for å unngå bradycardi og pauser er ofte indisert ved LQT3 og ellers ved bradycardi pga betablokkbehandling. 

Implantasjon av defibrillator er indisert hos pasienter med hyppig syncope, som har hatt hjertestans, som har en alvorlig familiehistorie med plutselig død eller intoleranse til medikamentterapi.

Defibrillator behandling hos små barn byr ennå på tekniske vansker og psykologisk aksept for defibrillator behandling hos barn er fortsatt et problem.

Gen-basert terapi er under utprøving.

Scwarz et. al (26)har vist at Na+ kanal blokker, f.eks Mexiletine forkorter QTc hos LQT3 pasienter.

Andre (13) har forsøkt terapi med Kaliuminfusjon og Spironolacton hos LQT2 pasienter for å øke ekstracellulær Kalium. Dette fører til normalisering av T bølge abnormiteter og forkorter QT tid, men langtidsterapi har ikke vært vellykket pga homeostatiske mekanismer som kompensatorisk øker renal Kaliumutskillelse.

Pr. i dag er det ingen lang tids oppfølging som viser effekt av slik gen basert terapi.

”Annen behandling ” og oppfølging:

Når en pasient får diagnosen LQTS har dette konsekvenser også for pasientens øvrige familie.

Andre familiemedlemmer bør undersøkes med EKG og det må tas en nøye anamnese med hensyn til symptomer (syncope).

Det må tas stilling til hvilke andre familiemedlemmer som skal behandles. Dette kan være svært vanskelig da man som beskrevet tidligere ikke alltid kan bruke QTc alene som diagnostisk kriteriun. Genetisk undersøkelse med påvist LQT type vil lette dette arbeidet da bærere i familien vil kunne identifiseres.

Pasienten og evt. foreldrene må få informasjon om tilstanden, hvilke forhold som kan utløse anfall. 

Foreldre må gjøres spesielt oppmerksom på faren for å utløse anfall i forbindelse med gastroenteritt. Lav terskel for å komme til sykehus for væske/elektrolyttbehandling.

Mange vanlige medikamenter, f.eks makrolidantibiotica, antihistaminer, antiarytmica, antimalaria, soppmiddler, antidepresiva/antipsycotica , cipapride kan utløse Toursades de pointes.  Familien må få en liste over medikamenter som er kontraindisert ved LQTS.

Det må diskuteres hvor stor grad av restriksjon pasienten skal pålegges m.h.t. f.eks fysisk aktivitet, svømming osv. til man kan vurdere effekt av behandlingen man setter i gang.

Bivirkninger av betablokker må det informeres om.

Mange pasienter vil oppleve redusert fysisk prestasjon med store doser betablokker.

Dette kan være et problem for barn/ungdommer i forhold til gymtimer og gymkarakterer.

Det er nødvendig å informere lærere om barnets sykdom, konsekvenser av den og behandlingen.

Pasienten evt. med foreldre må følges med jevnlige kontroller. Anstrengelsestester evt. Holter  registrering for å vurdere om betablokkdosen er adekvat.

Compliance kan være et problem spesielt hos ungdommer.  En del er spesielt utsatt for anfall i tenårene. (Trolig pga hormonelle forhold). Dette er en periode med behov for spesiell oppfølging.

Rådgivning i forbindelse med svangerskap og fødsel. Viktig at behandlingen følges opp i denne perioden. Det er vist at spesielt de første månedene etter en fødsel har kvinnen økt  sjanse for livstruende anfall.

Erhvervet LQTS:

Tidligere har erhvervet LQTS sett i forbindelse med metabolske forstyrrelser, sult, nervesystemskader og medikamentadministrasjon, vært oppfattet som en tilstand forskjellig fra congenitt LQTS.

Nyere studier har imidlertid vist en link mellom de to tilstandene. Hos 56-71% av pasientene med medikament-indusert proarytmi er det vist forlenget QT tid  før medikament ble administrert.(27) .Studier har vist at pasienter med erhvervet LQTS har mutasjoner og polymorphismer i genene som koder for beta subenhetene KCNE1 og KCNE2 og også for alpha subenhetene HERG og KVLQT1.(13)

Disse pasientene får kun manifest LQTS med Toursades de pointes  under provokasjon med for eksempel proarytmogene medikamenter. 

Konklusjon: 

LQTS er en sjelden tilstand, men en stor utfordring for pediateren, både for å stille rett diagnose, behandle og følge opp pasienten med familie.
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PROFYLAKSE
For alle pas. som skal til hjertekateterisering, skal det innhentes anamnestiske opplysninger om eventuelle lungeembolier eller dype venetromboser i underekstremiteter hos besteforeldre, foreldre eller søsken.

Venøs kateterisering: 

Ved positiv anamnese skal disse pasientene ha profylaktisk behandling også ved ren venøs kateterisering:  

fragmin:  100 IE/kg subcutant ved avslutningen av kateteriseringen, gjentas etter 12 t

Arteriell kateterisering: alle pas. uansett familieanamnese skal ha:


heparin 100 IE/kg iv. så snart kateteret er lagt inn. Dosen gjentas hvis prosedyren varer over  2 t 

BEHANDLING

Arteriell trombose

Etter avsluttet arteriell kateterisering vurderes pas etter 2–4 timer. Hvis ekstremiteten da er kjølig, og mangler puls, løsnes kompresjonsbandasjen. Hvis ikke bedring, vurderes behandling med 


heparin i.v.: 
bolus: 75 IE/kg etterfulgt av infusjon: 


alder < 1 år: 30 IE/kg/t 



> 1 år: 20 IE/kg/t

Kontroller Cephotest etter 4 timer, optimalt 50 – 60 sek, og justér eventuelt infusjonen.Behandlingen fortsetter til puls palperes og benet har normal temperatur, maksimalt 24 t.

Hvis utilfredsstillende effekt:

senest etter 24 t, tidligere ved alvorlig sirkulasjonsforstyrrelse, overvei behandling med

alteplase (Actilyse ®) (i.v.):


alder < 3 mnd: 0,25 mg/kg/t 



> 3 mnd: 0,5   mg/kg/t i 1 t, deretter 0,25 mg/kg/t


Behandlingstiden avhenger av responsen, kan fortsettes inntil 24 t

Overvåk: blødning (spesielt på stikkstedet, også fra stikket inn i abdomen), BT, temperatur, allergiske reaksjoner.

Etter avsluttet vellykket alteplase-behandling: Heparin bolus + infusjon 24 t 
som angitt foran
Hvis ikke effekt av alteplase: Videre behandling etter individuell vurdering
Kontraindikasjoner mot alteplase-behandling

Nylig gjennomgått operasjon, akutt indre blødning, hjerneblødning siste 2 mnd, alvorlig lever/nyresvikt, tidligere allergisk reaksjon Relativ kontraindikasjon er positiv blødningsanamnese hos barnet, evt. hos nære slektninger.

Hvis alvorlig vevs-ischemi overveies kirurgisk trombectomi.

Mistanke om venøs trombose

Ultralydundersøkelse av femoralvenen. Eventuell behandling, se. kap . 26

Petter S. Hagemo/Henrik Holmstrøm/Frank Brosstad

Ref: 

Ino et al.: 
Thrombolytic therapy - -, Am Heart J, 1988; 115:633-639

Wessel et al: 
Fibrinolytic therapy - -, Am J Cardiol, 1986;58:347-351

Shann:
Drug doses, Intensive Care Unit, Royal Children's Hospital, Victoria, Australia, 1994

Zenz et al.:
Tissue plasminogen activator - -, Br Heart J, 1993, 70(4):382-5

pluss pluss –
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Ved utskrivning av pasient etter elektiv kateterisering alene er det legen ved Barnehjerteseksjonen som har vært ansvarlig for kateteriseringen, som er ansvarlig for utskrivningen, men praktiske oppgaver kan delegeres til avdeling der pasienten har vært innlagt.

Ved utskrivning etter andre typer opphold for hjertesykdom / hjertefeil er lege ved sykeposten der pasienten sist har vært innlagt, ansvarlig for utskrivningen. 

Utskrivningsansvarlige lege skal før avreisen sørge for at pasienten / pårørende har fått informasjon om tilstanden, hvilke undersøkelser som er gjort, hvilke konklusjoner som er trukket og hvilke behandlinger som er iverksatt. Dersom ytterligere informasjon må avventes før endelige konklusjoner kan trekkes, skal pasienten / pårørende få beskjed om på hvilken måte og omtrent når de vil bli informert om konklusjonene.

Det skal være gitt informasjon om eventuelle problemer som kan tenkes å oppstå etter utskrivningen og om bivirkninger av igangsatt medisinering og hvordan pasienten / pårørende i så fall skal forholde seg. 

Det skal være avtalt hvem som har det videre primæransvar for den videre oppfølgning, hvem som skal ta initiativet til at kontakten mellom pasienten / pårørende og oppfølgende instans etableres og når dette skal skje.

De nødvendige resepter og attestasjoner skal være skrevet. 

Ved overflytting til annen sykehusavdeling skal det sendes med 

· oppdatert notat fra hjerteundersøkelse ved Barnehjerteseksjonen. Her skal det eksplisitt presiseres hvem som han ansvaret for den videre hjerteoppfølgningen og hvilke tiltak man vil iverksette fra Barnehjerteseksjonens side. 

· epikrise etc. hvis pasienten har vært innlagt til mer enn elektiv kateterisering, som spesifisert i Barneklinikkens prosedyrebeskrivelse.

· eventuelt epikrise / operasjonsbeskrivelse etc. fra annen avdeling ved Rikshospitalet der pasienten har vært innlagt under samme sykehusopphold, som spesifisert i avdelingenes prosedyrebeskrivelse.

Transport ved utskrivning

Tilbørlig hensyn til pasientens tilstand må selvsagt taes, men som hovedregel gjelder følgende:

Etter elektiv kateterisering alene kan pasienten reise hjem med følge av pårørende med ordinært rutegående transportmiddel.

Etter hjertekirurgi bør pasienten overflyttes til lokal barneavdeling med ledsagelse av kompetent sykepleier. Reise bør skje med ambulanse/drosje/fly.

Overflytning til sykehus i utlandet

Det må på forhånd være avklaret med Rikstrygdeverket om garanti for oppholdet.

Det må være truffet tiltak for innkvartering av familien på stedet.

All nødvendig dokumentasjon være oversatt til engelsk. 

Dersom pårørende til mindreårige ikke medfølger, må det foreligge erklæring om at de aksepterer at nødvendige undersøkelser og behandlinger blir utført.

Hvis mor til nyfødt pasient ikke medfølger, skal 10 ml fullblod fra mor sendes med.

Det skal i skriv til sykehuset være presisert at pasienten skal tilbakeflyttes til Rikshospitalet etter avsluttet behandling. Forut for slik tilbakeflytting må det være tatt prøver på MRSA (methicillinresistent staph.aureus).

_________________________

Erik Thaulow, seksjonsoverlege

Reklame og program for 2 norske barne-/kardiologi-møter:

34. Nordiske møte i barnekardiologi 30 oktober – 1. november 2003

Møtet går av stabelen ved Soria Moria konferansesenter i Oslo. Møtet er åpent for alle som er interessert i barnekardiologi. Møtet går på engelsk. Programmet ligger ute på nett: www.teamcongress.no . Denne nettadressen vil gi oppdatert informasjon om møtet. Man kan enklest melde seg på via denne hjemmesiden og abstract legges ut her. Påmeldingsavgift er satt til kr 2.000 før 1. september, kr 2500 etter denne dato. Denne avgiften dekker mottagelse i Oslo Rådhus, hele møtet, lunch og middag på fredag. Alle som har aktuelle arbeid/ kasuistikker mhp strukturelle hjertefeil/ barnekardiologi inviteres til frie foredrag/ poster seksjon. Send abstract som vedlegg til lebr@uus.no.

Styringsgruppen for møtet 

Leif Brunvand

Asbjørn Langslet

Erik Thaulow

Bjarne Smevik

Per G Bjørnstad

Gunnar Norgård

Program for møtet

Torsdag 30 oktober

16.00 –19.00

Registrering Soria Moria Conference Hotel

20.00 


Mottagelse i Oslo Rådhus
Fredag 31. oktober

08.30-10.00 Tetralogy of Fallot

The anatomic spectrum of Fallot 


Siew Yen Ho 


London

Balloon dilatation of PV as a palliative option in Fallot 
Gunnar Norgård 

Bergen

Surgical repair of Fallot –What is the best option? 
Kjell Saatvedt 


Oslo

The use of MRI in the follow-up

of post-repair Fallot patients 


Catarina Holmquist 

Lund

10.00-10.30 Coffee break

10.30-12.00 Physical activity and congenital heart disease

Physical activity in congenital heart disease 

Per Morten Fredriksen 

Oslo

Physical activity and Fontan circulation 

Eva Strömvall-Larsson 

Gøteborg

Biological effects of training in heart failure 

Ulrik Wisløff 


Trondheim

Guidelines for competitive

sport for children and adults with CHD 


Bengt Eriksson 


Gøteborg

12.00-13.00 Lunch

13.00-14.30 Fontan circulation

The anatomy of univentricular atrioventricular 

connections 




Siew Yen Ho 


London

What kind of tunnel is the best option in Fontan repair?
Egil Seem


Oslo

Difficulties and possibilities in

treatment of arrhythmias after Fontan repair 

Anders Kirstein Pedersen  
Aarhus
How to prevent thromboembolic events in

patients with Fontan circulation 


Ellen Ruud 


Oslo

14.30-15.00 Coffee break

15.00-16.00 Perioperative intensive care in congenital

heart disease

What is the key to success in children with CHD 
Timothy F Feltes 

Columbus, Ohio

What is the key to success in adults with CHD 

Ian Adatia   


Toronto

16.00-16.15 Business meeting

16.15-18.00 Walking Groups

20.00- Dinner

Lørdag 1. november

08.30-09.15 Medical treatment of pulmonary

hypertension in congenital heart diseases

The patophysiology of pulmonary hypertension

in children with congenital heart disease 

Henrik Brun 


Oslo

Experiences with medical treatment of

pulmonary hypertension in

patients with congenital heart disease 


Ian Adatia


Toronto

09.30-10.45 News and Views
Intra atrial imaging







The Synagis congenital heart disease trial

Timothy F Feltes

Columbus

Guidelines for palivizumab prophylaxis in the Nordic countries


10.45-11.30 Coffee break

11.30–14.00
Free papers/poster session
Kursprogram: ”Pulmonal hypertensjon”

Kursleder:
Gottfried Greve, Kurskomite:Knut Ståle Erga, Nils Walde, Arne Andreassen (RH), Henrik Holmsröm (RH), Per Lunde (RiTø)

Onsdag 17.  september 2003

09.00 - 09.10
Innledning 

09.10 – 09.30
Forekomst  og genetikk

09.30 – 09.45
PHT hos barn og nyfødte; 

09.45 – 10.15
PHT hos barn og nyfødte 

10.30 - 11.15
Patofysiologi ved PHT hos voksne 

11.15 - 11.55
PHT hos voksne; Inndeling og klinikk

11.55 – 12.20
Graviditet ved PHT

13.45 – 14.05
Medikamenter som virker negativt på  PVR

14.05 – 14.25
Fysisk aktivitet ved PHT

14. 25 – 14.40
Flyreiser og opphold i store høyder ved PHT

14.55 – 16.00
Grupperabeid
Torsdag 18. september 2003

09.00 – 09.30
Postoperative pulmonal hypertensive kriser

Non invasiv utredning

09.30 – 09.45
Ekkokardiografi 

09.45 - 10.00
Noninvasiv protokoll med pulsoksymetri ved Eisenmenger

10.00 - 10.20
Spirmometri

10.35 – 10.50
Lunge-scintegrafi 

10.50 – 11.15
Belastningstester

11.15 - 11.45
MR og CT

11.45 – 12.15
Hjertekateterisering

Invasiv utredning

13.45 – 14. 05
Reversibilitets testing

14.05 – 14.30
Behandlingsprinsipper ved PHT - en oversikt

14.30 – 16.00
Gruppearbeid

Fredag 19. september 2003

09.00 – 09.10
Oksygen tilførsel

09.10 - 09.20
Diuretica (spironolactone)

09.20 – 09.30
Antikoagulasjonsbehandling

09.30 – 09.45
ACE-hemmere og kalsiumantagonister

09.45 – 10.25
Prostacyclin behandling
10.40 – 11.00
NO og NO frisettere

11.00 – 11.20
Endotelin receptor hemmere

11.20 – 11.40
Sildenafil (Viagra)

11.40 – 12.00
Spesielle forhold ved behandling av barn

12.00 – 12.20
Fremtidens behandlingsterapi

13.45 – 14.05
Thrombectomier

14.05 – 14.20
Atrieseptstomier

14.20 – 14.50
Lunge og hjerte-lunge transplantasjon 

14.50 – 15.40
Que vadis? Paneldiskusjon

15.40 – 16.00
Kursevaluering

17.30 
Møte i VCF
Svein Jan Sørland

er født 19. januar 1934 og ble cand.med. i Oslo i 1958. Han arbeidet de første år ved Bodø og  Kirkenes sykehus. Hans usedvanlige talent og interesse for hjertemedisin ble da oppdaget av den legendariske, senere professor ved Rikshospitalet, Ole Storstein. Han oppfordret dr. Sørland til å arbeide ved Rikshospitalet, hvor han fra 1963 har hatt sitt virke, hovedsakelig i omsorgen for barn med medfødt hjertefeil. Sørland er blant de store pionerer innen dette fagfelt i Norge og har vært med å utvikle behandlingen fra dens forsiktige begynnelse, innførte hjertekateteriserings-undersøkelser på barn og var med på å muliggjøre hjertekirurgisk behandling. Han har etter hvert introdusert ultralydundersøkelser, arbeidsbelastningstesting og han har vært en foregangsmann i å bygge opp et nettverk mellom kolleger som har omsorg for denne vanskelige og viktige pasientgruppen i Norge.
Svein Jan Sørland har brukt hele sin arbeidskraft i omsorgen for hjertesyke barn. Han var imidlertid engasjert i det indiske helseprosjekt i Kerala i 1965 til 66 og har utviklet en betydelig internasjonal kompetanse, både ved sitt engasjement i den europeiske assosiasjon av pediatriske kardiologer og ved sitt styreverv i Norsk Cardiologisk Selskap og ved sitt utrettelige engasjement i Det norske råd for hjerte-karsykdommer hvor han har vært medlem fra 1969.
Svein Jan Sørland har hatt et vitenskapelig engasjement i sitt arbeid og har publisert flere artikler innenfor cardivasculære emner, spesielt om hjertelidelser hos barn når det gjelder diagnostikk og behandling. Han har også engasjert seg når det gjelder behandling av høyt blodtrykk, bilyder, forsnevring av hovedpulsåre og moderne behandling med ballong- utvidelse av trange blodårer.
Svein Jan Sørland er blant de som har vært med å bygge den medisinske service til den standard vi i dag har. Hans engasjement har vært så omfattende og hans arbeidsdager så lange at det har gitt lite rom for tillitsverv og engasjement i andre foreninger eller sammenhenger utenfor sykehuset. Hans arbeidsdager har startet grytidlig og han har som regel hatt en rutine- messig arbeidsdag  på ca. 14 timer. Han var de første år alene ansvarlig for hele denne omsorgen, men har gradvis bygget den opp, slik at det i dag er seks overleger som nå dekker det arbeid han selv tidligere var alene om å sørge for. 

Svein Jan Sørlands personlighet har vært viktig for å skaffe respekt og forståelse når det gjelder omsorgen for medfødte hjertefeil. Han har vært med ved opprettelsen av Forelderforeningen for hjertesyke barn, og har utrettelig møtt opp på seminarer og sammenkomster og bidratt med undervisning og vært tilgjengelig for foreldre som har hatt behov for informasjon og kunnskap. Hans egne ønsker om ferie og fritid har måttet vike for hans store engasjement for denne pasientgruppen. Han er med rette kalt nestor i norsk barnekardiologi og nyter stor anerkjennelse både blant  voksenmedisinere og barneleger for det arbeidet han har nedlagt.
Han har nylig mottatt hederstegn fra Norsk Cardiologisk Selskap samt Kongens fortjeneste- medalje i gull, nettopp som anerkjennelse for det omfattende arbeid han har nedlagt.
Erik Thaulow

Per G. Bjørnstad

Petter S. Hagemo
Henrik Holmstrøm
Gunnar Alm Rosland
er overlege ved hjerteavdelingen, Haukeland Sykehus og har hatt ansvar for barn med medfødte hjertefeil i mer enn 30 år. Han går nå over i pensjon.  

Utvikling av barnekardiologi og barnehjertekirurgi ved Haukeland Sykehus.

Gunnar Alm Rosland har vært med på en fagutvikling innen barnekardiologi og barnehjertekirurgi som er enestående.  I sin tidlige karriere fikk han ansvar for diagnose og oppfølging av barn med medfødte hjertefeil.  Han har vært en av pionerene nasjonalt i hjertekateterisering hos  barn. Før han begynte å arbeide med hjertesykdommer hos barn, hadde han  mye erfaring fra arbeid med voksne med hjertesykdommer. Også  her har han vært en av pionerene, ikke minst med hensyn til hjertekateterisering. Sine tekniske ferdigheter fikk han god bruk for i sitt arbeid med hjertesyke barn. I mange år hadde han alene ansvar for denne pasientgruppen, men fikk etter hvert god hjelp av overlege Magne Følling ved samme avdeling.  Rosland hadde alle de viktige egenskapene for å gjøre en god jobb. Det er spesielt to egenskaper vi vil fremheve hos Rosland. Den første har med det faglige å gjøre, den andre med det personlige. En nødvendig forutsetning for arbeidet er at man behersker faget og har evne til å følge med i utviklingen som skjer.  Et par eksempler illustrerer Roslands faglige spennvidde og hans evne til å følge med i utviklingen.  Ballongsprenging av atrieseptum, såkalt Rashkind ballongsprenging, var et viktig behandlingsfremskritt og forlenget livet til mange pasienter med transposisjon av de store arterier. Dette ble beskrevet internasjonalt i 1965. Rosland gjorde sine første ballongsprenginger ved Haukeland Sykehus i 1967 og bekrev metoden og sine resultater i 1972.  Dette viser at han var tidlig med å ta i bruk nye behandlingsmetoder. Han var blant de første som utførte hjertekateterisering på barn ved Haukeland Sykehus. Det var den gang få leger på Laboratorium for klinisk fysiologi, og de involverte legene måtte være allsidige og teknisk flinke. 

For å jobbe med barn med medfødt hjertefeil må man ha en god forståelse for fysiologi.  Vurderingene forut for kirurgi og samarbeidet med kirurgen er svært viktig for et godt operasjonsresultat.  Rosland har hatt spesielt gode kunnskaper i fysiologi, noe som har kommet hele det barnekardiologiske miljøet til gode.  Han var i en rekke år sensor i fysiologi ved Universitetet i Bergen. Han hadde de nødvendige basiskunnskapene og evne til å bruke disse i praktisk medisin. I tillegg til fysiologi må man erverve seg gode kunnskaper i anatomi. Det er nødvendig å forstå hvordan hjertefeilen er, og ha evne til å se ting tredimensjonalt Også her har Rosland hatt naturlig forutsetninger.  Han har fortalt at projeksjonstegning som var en del av matematikken på gymnaset var et fag han ikke skjønte at det var nødvendig å lære:  Det hele var jo opplagt og slik har det virket når han har beskrevet hjertets morfologi for andre.

I de senere år har utviklingen i barnehjertekirurgi og intervensjonsbehandling hos barn med hjertefeil vært enorm. Rosland har også her vist en evne som er gull verdt for kollegaer. Han har latt andre slippe til og vært meget entusiastisk  i forhold til nye metoder. Med sin enorme erfaring i barne- og voksenhjertekateteriseringer har han hatt lett for å ta opp nye metoder og bruke disse sammen med yngre kollegaer. Han har aldri stått i veien for fremskritt, men hatt et realistisk forhold til faget kombinert med en ydmykhet som har gjort at han aldri har blitt kjepphøy på egne vegne eller arrogant i forhold til kollegaer eller foreldre. 

Oppfølging av pasienter til voksen alder

Med sin bakgrunn i fra voksenkardiologien var det naturlig for Rosland å følge opp pasientene også etter at de forlot Barneklinikken.  På den måten ble det en kontinuitet som ikke kan verdsettes høyt nok. I en tid der mange pasienter med medfødte hjertefeil ble overlatt til seg selv sto Rosland for en vedvarende og ansvarlig oppfølging. I alle deler av sin virksomhet har vi som jobber med Rosland hatt gleden av et mester-/svenneforhold der vi har lært faget på en trygg og god måte. Dette har vedvart like til det siste idet han har brukt av sin oppsparte overlegepermisjon til å lære opp nye kollegaer og har gratis stilt opp som bakvakt for nye barnekardiologer. Også kollegaer utenfor barnekardiolog gruppen har hatt nytte og glede av Roslands samarbeidsevner.  Barneklinikkens leger og hjertekirurgene har i alle år hatt glede av å samarbeide med Rosland. Det har aldri vært nei i hans munn når man ba om vurdering av hjertesyke barn. I barnekardiologiens barndom måtte han ofte purres om natten for hjertekateteriseringer, og han stilte alltid opp når han ble tilkalt. I mange år hadde de kun en uformell vaktordning (Rosland og Følling), inklusive helger og ferier  Om man skal si noe negativt om hedersmannen Rosland, må det være at han har vært for snill og alltid stilt opp selv om han ikke hadde vakt. Administratorene på sykehuset har på linje med kollegaer og pasienter vært glade for det.

. 

I tillegg til den faglige delen av overlege Roslands virke er det en annen side som er like viktig, nemlig hans personlige egenskaper både i forhold til personer han samarbeider med og ikke minst i  forhold til pasienter og deres pårørende.  Rosland har en egen ro som gjør at han inngir tillit hos pasienter, pårørende og kollegaer. Vi har i de årene vi har arbeidet sammen med Rosland aldri sett ham oppkavet, selv om det ikke har manglet på dramatiske situasjoner. Han har alltid behold roen og derved bidradd til trygghet i miljøet. I tillegg til roen er det engasjementet som er et kjennemerke ved Roslands arbeid. Han bryr seg om pasientene og deres pårørende.  Han har gjort dette for en alle pasienter i alle år.  De er heldige de pasientene som har hatt ham som lege.  Vi kollegaer ønsker å takke han for et stimulerende samarbeid.  Når han nå nærmer seg pensjonsalderen etterlater han seg et livskraftig barnekardiologisk miljø med fire yngre kollegaer .  Disse har kunnet bygge opp sin kompetanse både i Bergen under Roslands kyndige veiledning, og i utlandet i trygg forvissning om at Rosland har tatt seg av pasientene og faget i mellomtiden. 
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