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Op a milli gatta: Lokun i skurdadgerd eda hjartapraedingu 1997 - 2016.
Sara Margrét Guényjardéttir', Hrodmar Helgason®, Gylfi Oskarsson?
'Laeknadeild Haskola islands, 2Barnaspitali Hringsins
Inngangur: Op a milli gatta (atrial septal defect; ASD) er neestalgengasti medfaeddi hjartagallinn a
medal islenskra barna eda um 16% alvarlegra hjartagalla. A fosturskeidi myndast op, sporgat, & milli
gattanna sem beinir hluta blodfleedis fra haegri gatt i vinstri fram hja lungum og i Utaeedahringras
(systemic circulation). Sporgatid lokast i 70 — 75% tilvika eftir faedingu vegna prystingsaukningar i vinstri
gatt. Ef sporgatid lokast ekki er einstaklingurinn med fésturop (patent foramen ovale) sem flokkast ekki
sem hjartagalli. Ef raunverulegur galli verdur vid myndun gattaskipta & fosturskeidi faedist barnid med
ASD. Hjartagallinn skiptist i fjorar mismunandi gerdir eftir stadsetningu. Op a midjum gattaskiptum eda
secundum op eru algengust eda um 80 - 90% galla. Einkenni ops a milli gatta eru yfirleitt litil hja bérnum
og koma ekki fram fyrr en & fertugsaldri. Med timanum getur aukid blédfleedi fra vinstri i haegri gatt
valdid utvikkun a heegri hjartahdlfum og ytt undir hjartabilun sem er abending til lokunar med adgerd.
Lengi vel voru 6ll islensk born send erlendis i hjartaadgerd en fra arinu 1997 hafa hjartaadgerdir vegna
ops & milli gatta verid framkvaemdar 4 islandi. Ari® 2005 var op & milli gatta lokad i fyrsta sinn i
hjartapraedingu & islandi. Markmid rannséknarinnar er ad meta arangur adgerda & bérnum med op &
milli gatta fra pvi paer hofust a8 Landspitalanum arid 1997 og bera saman skurdadgerdir og praedingar
m.t.t. arangurs, fylgikvilla, legutima, aldur barna ofl.
Efni og adferdir: Rannsdknin er afturskyggn par sem farid var yfir sjukraskrar barna med greininguna;
op a milli gatta & Landspitala sem féru i adgerd eda i hjartapreedingu @ arunum 1997 — 2016. Einnig
var farid yfir sjukraskrar a stofum hjartalaekna og upplysingum safnad um endurkomur eftir inngrip.
Nidurstoéour: Alls voru framkvaemd 96 inngrip sem skiptust i 66 adgerdir og 30 hjartapraedingar a 94
bérnum. Nygengi ops a milli gatta sem porf var ad loka var 1:908 lifandi feeddum bérnum, par af voru
drengir 32 og stalkur 63, kynjahlutfall 1,94:1. Ohljéé vié hjartahlustun leiddi il greiningar hja 63% barna
og midaldur greiningar var 1 ara (spénn 0 — 17 ara). Med tilkomu praedingar faakkadi adgerdum, 5,6
adgerdir voru framkvaemdar 4 medaltali & ari fyrir arid 2005 en 1,8 adgerdir & ari eftir 2005. |
skurdadgerdum var midaldur vid adgerd 3 ara (spénn 1 — 17 ara). Midsteerd ops var var 12 mm (spdnn
6 — 35) og fj6ldi barna med secundum op var 61 (92%). Medalgjérgaeslutimi var 2 £ 1.5 sdlarhringir og
medallegutimi var 7.1 £ 2.5 dagar. Skurdadgerd bar arangur i 97% tilfella. Fylgikvillar fylgdu i kjolfar 63
adgerda (95%), ellefu (18%) voru alvarlegir og eitt (2%) barn var med leka um bét einu ari eftir lokun. |
hjartapraedingum var midaldur vid praedingu 12 ara (spénn 4 — 17 ara). Midstaerd ops var var 8.5 mm
(sponn 3.5 - 25) og fj6ldi barna med secundum op var 25 (83%). Ekkert barn dvaldi & gjorgaeslu eftir
preedingu og medallegutimi var 1.2 £ 0.5 dagar. breeding bar arangur i 97% tilfella. Minnihattar
fylgikvillar fylgdu i kjolfar 8 (27%) preedinga og ekkert barn var med leka um tappa einu ari eftir lokun.
Alyktanir: Hjartapreeding og skurdadgerd eru badar éruggar og arangursrikar medferdir vid lokun ops
& milli gatta. Arangur hérlendis er sambaerilegur vid erlendar stofnanir. Faerri fylgikvillar og styttri

legutimi voru i praedingarhépnum samanborid vid skurdadgerdarhopinn.
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Eg vil pakka leidbenendum minum Hrédmari Helgasyni og Gylfa Oskarssyni, pa sérstaklega Hrédmari
fyrir mikla polinmzedi, fraedslu og yfirlestur. Miklar pakkir fara til Asgeirs Haraldssonar og
fostudagshoépsins fyrir dmetanlegan studning, félagsskap og go6d rad. Ingibjérg Sigurdardottir,
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Listi yfir skammstafanir

Skammstoéfun Enskt/alpjodlegt heiti

AFib Atrial Fibrillation

AFL Atrial Flutter

ASD Atrial Septal Defect

CP Cerebral Palsy

MVP Mitral Valve Prolapse

PDA Patent Ductus Arteriosus

PFO Patent Foramen Ovale

PS Pulmonary Stenosis

SSRI Selective Serotonin Reuptake inhibitor
TIA Transient Ischemic Attack

TEE Transesophageal Echocardiogram
TTE Transthoracic Echocardiography
TVP Tricuspid Valve Prolapse

VSD Ventricular Septal Defect

islenskt heiti
Gattatif

Gattaflokt

Op a milli gatta

Heilalobmun

Tvibl6dkulokuleki

Opin foéstureed

Fosturop

Lungnastofnspréng

Seréténin endurupptoku hemill

Blédpurrdarkast

Vélindarémun

Tvividdar &mun um brjéstkassa

Priblédkulokuleki

Op a milli slegla



1. Inngangur

1.1 Almennt

Myndun hjartans i médurkvidi er margslungid
ferli og margt getur farid urskeidis. Teeplega
prijungur eda 28% feedingargalla eru
hjartagallar (1, 2). Op & milli gatta (atrial septal
defect; ASD) er neestalgengasti medfaeddi
hjartagallinn & eftir opi a milli slegla (ventricular
septal defect; VSD). ASD er talinn vera 13%

allra hjartagalla & heimsvisu og VSD um 35%

(1). ASD er hjartagalli par sem op myndast & 4 4 1. 0p 4 milli gatta (Atrial Septal Defect)

gattaskiptum (atrial septum) sem leyfir blodfleedi -, i o attanna (ASD) er gattaskiptagalli sem veldur pui

fra vinstri il heegri gattar (Mynd 1.1). ASD " 44 op myndast & milli gatta sem hleypir bl6fleesi fra vinstr ti
greinist oftar hja stilkum en drengjum med hagri gattar. RA: heegri gatt, LA: vinstri gatt, RV: heegri
hlutfallinu 2:1 (3-5) sem pykir sérstakt par sem slegill, LV: vinstri slegill, AO: 6sad, PA: lungnaslagaed.
allir hjartagallar fyrir utan opna fésturaed (patent Myndaheimild (1).
ductus arteriosus; PDA) eru algengari hja drengjum (2).

Orsakavaldur ASD er 6ljos (sporadic) en i einhverjum tilfellum er haegt ad tengja hjartagallann
vid samverkun genastdkkbreytinga og umhverfisahrifa. Afbrigdileiki i genum sem koma ad adskilnadi
hjartaholfa hefur sést i sjuklingum med ASD, deemi um slik gen eru umritunarpeettirnir NKX2-5, GATA4
og TBX (6-10). Aukin ahaetta er 8 ASD i fjdlskyldum sem hafa ségu um hjartagalla, sérstaklega ef ASD
hefur komid fram i systkini (11). Nokkur heilkenni auka likur & hjartag6éllum likt og Down’s, Noonan og
Holt-Oram (4, 6, 9). Utsetning médur vid akvedin efni hefur verid tengd vid ASD hja ungvidi, t.d.
reykingar og afengisneysla & fyrsta pridjungi medgdngu (12, 13). Einnig hafa akvedin punglyndislyf
verid rannsokud, pa adallega serotonin endurupptokuhemlar (Selective Serotonin reuptake inhibitor;
SSRI), og tengsl peirra vid faedingargalla. Komid hefur fram ad aukin ahaetta er & hjartagdllum hja
ungvidi, par med talid skiptagdllum (septal defects), ef modir tekur inn SSRI Iyf & fyrsta pridjungi
medgdngu (14, 15). Serdtonin gegnir mikilveegu hlutverki i myndun hjartans, pa sérstaklega i
hlidleegismyndun (laterality) pess (8).

Adur fyrr héfdu hjartagallarnir mikil &hrif & lifun en sidast lidna fjora aratugi hefur greiningartaekni

farid fram og medferdarmoguleikum fjdlgad og lifslikum barna par med aukist til muna (16).

1.2 Op a milli gatta a fésturskeidi

Steersti hluti skipta (septum) myndast 4 27. — 37. degi fésturproska (8). A pessum tima vex fésturvisirinn
mikid og fer ur pvi ad vera 5 mm i 16 — 17 mm. Skipt vaxa ut fra lokuvisum (endocardial cushions) sem
eru stadsettir a gattaslegla géngum (atrioventricular canal) og conotruncal sveedi (8, 17). Fyrri
milligattaskipt (septum primum) myndast sem kambur & paki sameiginlegu gattarinnar og vex & méti

lokuvisi en bilid sem myndast par & milli er forop (ostium primum) (Mynd 1.2A). Adur enn fyrri



milligattaskiptin rennur saman vid lokuvisinn verdur Fyrri gattaskipt
. . . . Ostium primum
frumudaudi i efri fremri hluta hennar (anterior Lokuvisir
superior) og raufar (perforations) myndast a skiptinni

(Mynd 1.2B). bessar raufar renna saman i sidop o
Seinni gattaskipt

(ostium secundum) sem hleypir blo&fleedi fra heegri til ~ Ostium secundum

Fyrri gattaskipt

Ostium primum

vinstri frumgattar a fosturskeidi (4, 8). Lokuvisir

®
®

Pegar hol haegri frumgattar hefur staekkad og

sinus skuti  (sinous horn) hefur vaxi® inn Fyrri gattaskipt

Seinni gattaskipt
. . . . Ost d
gattarvegginn byrjar annar kambur ad myndast fra ;éli‘::\isg;;‘:s;[’;’t
paki gattar (Mynd 1.2B - C). bessi nyji kambur er
seinni milligattaskipt (septum secundum) sem heettir

ad vaxa a 7. viku fésturproska og skilur eftir sporgat

(oval foramen) i sporgrof hjartans (fossa ovalis) (17)
(Mynd 1.2D). Fyrri milligattaskipt hverfur ekki ad fullu

Seinni gattaskipt Fyrri gattaskipt

Sporgat
heldur myndar loku fyrir sporgatid (valve of the ovale Tviblodkulokuvisir

. i oL Lo . Seinni gattaskipt
foramen) og hindrar bl6dfleedi fra vinstri til haegri  Priblodkulokuvisir

gattar a fésturskeidi (Mynd 1.2D) (4, 18).
Sporgatid helst opid a fosturskeidi og beinir

RN

hluta surefnisrika bléds fra fylgju framhja haegri slegli,

beint i vinstri gatt og padan i Uteedahringrasina Mynd 1.2: Myndun géttaskipta a fosturskeioi

(systemic circulation). Sporgatid asamt fésturaedinni A. Myndun fyrri gattaskipta og forops (ostium primum).
. . B. Raufamyndun a fyrri milligattaskipt og myndun seinni

(ductus arterious) hefur pad hlutverk ad beina ] .

gattaskiptar. C. Myndun sidops (ostium secundum).

mestum hiuta blogflzedis frar’nhjé lungum & medan D. Myndun sporgats (foramen ovale). Myndaheimild (2).
engin loftskipti fara par fram. | 6rfaum tilfellum lokast

sporgatid fyrir faedingu sem getur orsakad vodvaaukningu i heegri hjartahdlfum og védvaryrnun i vinstri
hjartahélfum (8). Lokad sporgat getur einnig orsakad fosturbjug, ofanslegilshradatakt (supraventricular
tachycardia) og hjartagalla sem einkennast af truflun a utfledi fra vinstri holfum hjartans t.d.

O6seedarprengingu (Coarctation of the aorta; CoA) (19).

1.3 Lokun opsins a milli gatta

Miklar breytingar verda a blddrasarkerfinu eftir feedingu, fylgjan aftengist og éndun hefst. Fésturaedin
dregst saman, i flestum tilfellum, vegna aukningar i surefnisprystingi bléds, ahrifa prostaglandina og
bradykina fra lungum (20). Vid lokun féstureedar eykst rammal bléds i lungnablaaedum og aukid blod
kemur inn i vinstri gatt (8). A sama tima laekkar prystingurinn i haesgri gatt par sem blédflzedid fra fylgju
er ekki lengur til stadar. Vid aukinn prysting i vinstri gatt feerist lokan eda leifarnar a fyrri milligattaskipt
ad sporgatinu. Lokunin getur gengid til baka ef prystingur i heegri gatt heekkar eins og vid gratur, verki
og aukinn lungnaprysting. Pad getur skapad framhjahlaup (shunt) fra heegri til vinstri med tilheyrandi
blamakéstum (8, 21).



Med timanum, fra premur manudum upp i ar
fra faedingu, renna vefirnir saman pannig ad fullkomin
skipt myndast & milli gatta (8, 17, 21). | 25 — 30 %
tilfella neest ekki fullkomin lokun & sporgatinu og géng
(canal) myndast sem kallast fésturop (patent foramen
ovale; PFO) (4). PFO flokkast ekki sem hjartagalli par
sem enginn liffeerafraedilegur galli er til stadar og er
(Mynd 1.3). Ef
prystingur heekkar i haegri gatt getur bléd flaett um

opid yfirleitt ekki meinvaldandi
go6ngin til vinstri og valdid einkennum (4). Vié slikar
adsteedur getur uteedahringrasarblodflaedi afmettast
og pversteedublddrek (paradoxical embolism) getur
myndast sem er abending til lokunar par sem heetta
er a heilaafalli (22). Slagaedagulpur (aneurysm) getur
einnig myndast vegna mikils alags a lokuna fyrir

sporgrofinni (4).

Seinni milligattaskipt

Sporgrof {

Géttasleglaskipt {

Mynd 1.3: Fésturop (Patent Foramen Ovale)

Fosturop er op a milli gatta sem er ekki flokkad sem
hjartagalli. Allir byggingarlegir paettir gattaskipta eru til
stadar en samruni fyrri milligattaskiptar (loku sporopsins)

vid gattaskipt er 6fullkominn. Myndaheimild (3).

Hagen og félagar syndu arid 1989 fram a ad PFO lokist sjalfkrafa med timanum pegar peir
kdénnudu nygengi og staerd PFO yfir heila 6ld (22). Fjéldi peirra sem héfdu PFO faekkadi med aldri. 35%
einstaklinga a aldrinum 1 ars til 29 ara voru enn med PFO, um 25% einstaklinga a aldrinum 20 — 79 ara
en adeins 20% einstaklinga a aldrinum 80 — 99 ara voru enn med PFO (6, 22). PFO virdist lika staekka
med aldrinum (22, 23) par sem medalstaerd opsins var 3,4 mm a fyrsta aratuginum en 5,8 mm & peim
tiunda (22). Fleiri paettir en voxtur einstaklings spila par inn i, par sem minnstu opin eru liklegri til ad

lokast sjalfkrafa seinna a lifsleidinni (22, 24).

Primum op

1.4 Op a milli gatta eftir faedingu

Ef brestur hefur ordid i myndun gattaskipta & SuPero”

fésturskeidi pannig ad op stendur eftir a skiptunum 32?‘;155 op
er um ad reeda gattaskiptargalla eda ASD. Staerdir Secundum
og stadsetningar opa fara eftir pvi hvar i ®
fésturproskun gattaskipta ferlid for urskeidis. Yfirleitt L?;irlig
er talad um ad ASD skiptist i fiorar mismunandi ;;"0“5

gerdir eftir stadsetningu (Mynd 1.4) (4-6):

1. Primum op

Coronary sinous op

2. Secundum op Mynd 1.4: Gerdir ASD

3. Sinous venous op Primum op liggja nedar— og framarlega a gattaskiptum.

4. Coronary sinous op Secundum op eru & midjum gattaskiptum. Sinous venous

Primum op sjast i 2 — 3 % einstaklinga med ASD og er ©Op eru annad hvort vid mot efri meginholsblaaed og haegri

algengur hjartagalli medal barna med Down’s lungnablasedar eda nedri meginholsblaaedar og haegri
heilkenni (17). Opin liggja framar- og nedarlega & gattar. Coronary sinous op eru par sem kransaedaskuti

h i gatt tast. Myndaheimild (4).
gattaskiptum nalaegt priblodku— eda tviblodkulokum 0g hegri gatt meetast. Myndaheimild (4)



(6, 17). Gallinn stafar af 6fullkomnum samruna fyrri milligattaskiptar og lokuvisis og er pess vegna
flokkadur sem gattasleglagangagalli (atrioventricular cana defect) eda lokuvisagalli (endocardial
chushion defect) (6, 8). Primum op tengjast einnig misproska i gattasleglalokum eda millisleglaskipt og
pvi er ekki 6algengt ad rauf i framblédku tviblddkuloku (cleft mitral valve) fylgi med (5, 6, 18).

Secundum op er algengasta ger® ASD hjartagalla en um 10% allra hjartagalla eru ASD
secundum og 80 — 90% einstaklinga med ASD eru med secundum op (3, 5, 18). Opin eru stadsett fyrir
midjum gattaskiptum eda i sporgrof hjartans. bessi galli stafar annadhvort af of miklum frumudauda a
fyrri milligattaskipt eda vegna o6fullnaegjandi myndunar & seinni milligattaskipt (8). Alvarleiki opsins fer
eftir steerd en opin geta verid allt frd nokkrum millimetrum upp i 2 — 3 cm (6). Heegt er ad mismunagreina
secundum op vid PFO en helsti munurinn a pessum gollum er ad secundum galli leyfir beina tengingu
a milli gatta en PFO myndar géng ad mismunandi vidd milli gattanna (17). Flaedid i secundum opum er
fra vinstri til haegri gattar en flaedid i PFO getur farid i badar attir (bidirectional) (23).

Sinous venous op eru um 2 — 10% allra ASD (4, 17). Sinous venous op skiptast i tvenns konar
gerdir eftir stadsetningu: nedri (inferior) og efri (superior). Nedri sinous venous op er stadsett nedar —
og aftarlega (inferior- posterior) a gattaskiptum par sem haegri gatt meetir nedri meginholaed (inferior
vena cava ). Efri sinous venous op er stadsett ofar- og aftarlega (superior — posterior) a gattarskiptum
par sem haegri lungnablased meetir efri meginholaed (superior vena cava) (5, 17). Sinous venous op
myndast ef samruni sinous venous skuta vid haegri gatt verdur 6fullkominn eda vegna 6edlilegar
myndunar a seinni milligattaskipt (18).

Coronary sinus op er sjaldgeefasta gerdin og er stadsett fyrir nedan (inferior) og litillega fyrir
framan (anterior) sporgrof. Opid orsakast vegna réskunar i samruna nedri vinstri gattar vid pak
kranseedarskuta (coronary sinus) (17), pad veldur frjdlsu fleedi blods fra vinstri gatt til heegri gattar um
kransaedaskutann (5).

Oftast er adeins eitt op a gattaskiptunum en sumir einstaklingar hafa fleiri eda moérg op

(cribriform) og jafnvel slagaedagulp eda pokamyndun naleegt opinu (4).

1.5 Afleidingar og einkenni ops a milli gatta
Boérn med ASD eru yfirleitt einkennalaus og greinast ekki fyrr en & fullordinsarunum, pa oftast a pridja
eda fjorda aratugi sevinnar (4, 6, 9). Afleiding og einkenni ops a milli gatta fara eftir bl6dflaedismagni um
opid sem er hadara prystingsmuni & milli vinstri og heegri gattar en steerdinni a opinu (4). Op minni en
10 mm i pvermal skapa yfirleitt liti® framhjahlaup (shunt) og hafa ekki ahrif & hjartad (6). Ef hlutfallid &
milli blédflaedis til lungna og blodflaedis um 6saed til likama (Q,:Qs) fer yfir 1.5 hefur pad ahrif a
hjartavbdva og lungnazedar (6, 17). Vidvarandi aukid blodflaedi i haegri gatt byr til aukinn prysting i haegri
hjartahdlfum sem hjartad reynir ad vinna @ moéti med pvi ad vikka ut hélfin (4). Samhlida utvikkun a
hjartahdlfum pa pykknar hjartaveggurinn sem eykur aheettu & hjartabilun (6). Einnig veldur aukid
blodrammal i heegri hjartaholfum prystingi & lungu sem getur leitt til lungnahaprystings sem er po
sjaldgeefur & medal ungra barna (4).

Flestir nyburar med ASD greinast vegna 6hljods sem heyrist vid hjartaskodun. Oftast er 6hlj6did
saklaust og heyrist best vid vinstri efri bran bringubeinsins i slagbili (systole) (3). Onnur alvarlegri
einkenni eru sjaldgeef medal ungra barna (25), pvi er oftast bedid til priggja eda fimm ara aldurs med



lokun par sem jafnvel stér op geta lokast sjalfkrafa (5). brir paettir hafa radandi ahrif & sjalfkrafa lokun,
peir eru: steerd opsins, gerd opsins og hveneer opid greindist (26, 27). Samkvamt islenskri rannsékn
ba eru meiri likur, eda um 62% likur, ad litil op (<4 mm) lokist, midad vid 8% likur & pvi ad stér op (>8
mm) lokist sjalfkrafa. Jafnframt greinast yfirleitt steerri gallar hja eldri b6rnum en peim sem yngri eru
(27). bessar nidurstédur gefa til kynna mikilveegi pess ad bida med inngrip ef kostur er &, par sem opin
geta lokast sjalfkrafa.

Alvarlegri einkenni valda pvi ad bérn purfa ad gangast undir skurdadgerd eda praedingu a fyrstu
arum evinnar. Einkenni geta verid endurteknar dndunarfeerasykingar, lungnabjugur, hradaéndun,
vanprif og hjartabilun (28). Algengast er ad bdrn sem purfa skurdadgerd a fyrsta aldursari hafi adra
undirliggjandi sjukdéma t.d. litningagalla eda lungnasjukdéma (29).

Ef storu opi (>10 mm) a milli gatta er ekki lokad a barnsaldri geta einkenni hjartabilunnar komi®
fram um 30 — 40 ara aldur. Edlileg 6ldrun veldur auknum stifleika i sleglum sem ytir enn meira undir
framhjahlaup um ASD (30). Einkennin hjartabilunnar lysa sér fyrst med éndunarérdugleikum og preytu
vid areynslu (exercise intolerance) (6). Areynslugeta (exercise capacity) og hamarkslungnageta (peak
oxygen consumption) minnkar i 50 — 60% fullordinna med olagfeert secundum op midad vid heilbrigd
viomid (31).

Hjartslattartruflanir eru sjaldgeefar i bérnum en pser sem koma fram eru oftast gattatif (atrial
fibrillation; AFib) og gattaflokt (atrial flutter; AFL). Rannsdkn gerd af Berger og féldégum arié 1999 (32)
syndi fram & ad hjartslattartruflanir aukast med aldri 8 medal einstaklinga med ASD. Adeins einn
einstaklingur yngri en 40 ara haféi gattaflokt samanborid vid 15% peirra sem voru 40 — 60 ara. begar
hépurinn 60 ara og eldri var skodadur matti sja ad 16% bpeirra héfou gattaflokt og 19% gattatif (32). Ef
opinu er lokad a barnsaldri minnka likurnar a hjartaslattartruflunum sidar a aevinni par sem hjartad er
undir auknu alagi i styttri tima (33). Rannsdknir hafa synt fram & ad einstaklingar sem gangast undir
lokun & ASD seinna a aevinni hafa fengid hjartaslattartruflanir eftir lokunina. Ross — Hesselink og félagar
(34) fundu arid 2003 3% nygengi a AFib i sjuklingum sem gengust undir lokun fyrir 15 ara aldur a 21 -
33 ara timabili eftir adgerd (34). Pa fundu Cuypers og félagar arid 2013 12% nygengi a
hjartslattartruflunum eftir 35 ara timabil i sama hopi (35).

| dag er sjaldgaeft ad einstaklingur latist af voldum afleidinga ASD. Rannsékn Campell fra 1970
(36) syndi ad lifslikurnar eru minni hja peim sem eru med 6lagfaerdan og stéran ASD en hja peim sem
hafa litid op eda lokad op. Samkvaemt rannsékninni eru lifslikur 0.6% - 0.7% minni hja yngri en 20 ara,
minnka sidan um 4.5% & hverju ari hja peim sem eru 40 ara og eldri og svo um 7.5% hvert ar hja peim

sem eru 60 ara og eldri (36).

1.6 Greining

Flestir sjuklingar greinast med op a milli gatta eftir ad 6hljéd heyrist vid hjartahlustun (5). Oftast heyrist
sakleysislegt 6hljod (soft murmur) i 68ru millirifjabili og/eda klofid (split) og fast (fixed) seinna hjartahlj6é.
Ohlj68id heyrist best vinstra megin vid efri brun bringubeins i slagbili (systole) en ef framhjahlaupié er
miki® heyrist pad einnig vinstra megin vié nedri bran bringubeinsins i hlébili (diastolu) (3). Astaedan fyrir
Ohljédinu er aukid blédfleedi um priblédku- og halfmanalokur (3). Sumir einstaklingar greinast i
lungnaréntgenmyndatdku par sem sja ma staekkad hjarta (cardiomegaly), aberandi lungnaslagsedar og



adateikningar i lungum (6, 30). Hjartalinurit synir oftast sinustakt en haegri 6xul ef um staekkadan haegri
slegil er um ad raeda (3, 30).

Greiningin er stadfest med oOmskodun. Tvividdar dmun um brjéstkassa (transthoracic
echocardiography; TTE) gefur upplysingar um staerd hjartahdlfa, hjartavirkni og stadsetningu opsins
(30). i grein fra arinu 1983 (37) er tali® ad TTE syni 100% af primum opum, 89% af secundum opum en
adeins 44% af sinous venous opum. Litarémun (color Doppler) maelir baedi staerd opsins og bl6dfleedid
um pad. Vidd litarflaedis a gattaskiptum sem sést & dmsjanni gefur upplysingar um hversu stér ASD er
og hversu mikid framhjahlaup fer um opid (30). Ef TTE og litardbmun neegir ekki til ad stadfesta
greininguna er framkveemt loftboluprof eda ,agitated saline contrast” (bubble-test). Proéfid er framkvaemt
med pvi ad sprauta hristu saltvatni i blazed sjuklings og hann bedinn um ad beita Valsalva maneuver
(halda um nef og blasa) eda hdésta med peim afleidingum ad prystingur i haegri gatt haskkar. Profid er
jakveett ef loftbolur sjast i vinstri gatt i dmsja og gefur pa til kynna ad op sé til stadar a gattaskiptum
(38).

Vélindarémun (transesophageal echocardiogram; TEE) er nakvaemasta 6mskodunin. Henni er
beitt ef TTE gefur 6skyra mynd eda ASD finnst ekki pratt fyrir Gtvikkun & haegri hjartahélfum. TEE er
yfirleitt beitt adur enn lokun & opinu fer fram i adgerd til ad fa sem nakvaemustu meelingu a steerd og
I6gun opsins (30).

bPraeding sem greiningaradferd er sjaldan gerd, flestar praedingar eru gerdar med peim tilgangi
ad loka opinu (6). Ef grunur er um adra hjartagalla eda lungnateppusjukdéma (pulmonary vascular
obstructive disease) er preeding stundum framkveaemd (4).

1.7 Medferd
Medferdin felst i ad stédva flaedi bl6ds um opid med pvi ad loka pvi. Ef opid er ad valda yfirfyllingu a
haegri hjartahélfum (volume overload) med peim afleidingum ad hdlfin vikki ut, med eda an einkenna,
gefur pad astaedu til lokunar (4, 39). Fyrsta skurdadgerdin par sem opi a milli gatta var lokad var
framkvaemd arid 1948 af Murray sem saumaadi efri og fremri gattaskipt saman i skiptaplani (septal plane)
(40). Sjuklingur var tengdur vid hjarta- og lungnavél i fyrsta sinn arid 1952, i skurdadgerd sem Lewis og
Taufic framkvaemdu (41). | dag hefur araldng reynsla & skurdadgerdum til lokunar & opi & milli gatta gert
pad ad verkum ad danar— og sjukratilfellatidni i og eftir adgerd
er nanast engin (6, 30, 42).

Sidustu tvo aratugi hefur hjartapraeding sem medferd
vid lokun & ASD rutt sér til rams og hefur arangurinn af peim
reynst mjég goédur. Arid 1976 lysti King og félagar fyrstu
arangurriku lokun a ASD i praedingu (43). Taekid sem félagarnir

hénnudu skorti sjalfsmidun (self centering) og ef 6fullnaegjandi

lega fékkst a tappanum (implant) var ekki heegt ad draga hann

til baka og purfti pvi ad klara lagfaeringuna i skurdadgerd (44).

) ] ] ] o . Mynd 1.5: Amplatzer Septal Occluder

Sidan pa hefur teeknin proast mikid og mismunandi gerdir af ) )
Tappinn samanstendur  af  tveimur

lokunareiningum hafa verid framleiddar. Vinseelasti tappinn i . . A ,
misstérum diskum Ur nitinol virum sem eru

dag er Amplatzer Septal Occluder (ASO) (Mynd 1.5) sem var baktir Dacron pradum. Myndaheimild (5).



hannadur af Dr. Kurt Amplatz arid 1997. Arid 2001 var ASO fyrsti tappinn af ASD téppum til pess ad fa
leyfi fra FDA (Food and drug administration) (45). Teekid hefur sjalfsmidun (self-centering) og
sjalfspennslu (self-expanding) sem audveldar ad koma tappanum & réttan stad. Tappinn er ar tveimur
misstérum diskum Ur nitinol virum sem tengdir eru med millistykki (waist). Nitinol er malmblanda af
nikkel og titan og kallast minnismalmur par sem haegt er ad beygja og sveigja hann i allar attir en hann
fer alltaf aftur i upprunalegt form. Steerri diskurinn snyr ad vinstri gatt en minni ad peirri haegri. Diskarnir
eru paktir Dacron (polyester) pradum sem audvelda hjartapelinu ad pekja (endothelzation) tappann
(45). Fyrsta kliniska tilraunin @ ASO var framkveemd ari® 1997 undir stjorn Josef Masura i
Bandarikjunum (46). Alls voru framkvaemdar 30 lokanir par sem adgerdin var arangursrik i 17 af 30
sjuklingum, en 10 sjuklingar voru med orlitinn og prir sjuklingar midlungs leka strax eftir lokun. Einum
manudi eftir praedingu var lokunarhlutfallid 97% og & peim tima haféi enginn annar tappi synt slikan
arangur (46).

Lyfjamedferdir eru sjaldnast notadar vid opum & milli gatta, nema ef sjuklingur hefur
hjartabilunareinkenni. Helstu lyf sem eru pa notud eru pvagraesilyf, digoxin og lyf sem laekka slag— og
fylliprysting (47, 48).

1.7.1 bréun hjartaadgerda a bérnum a islandi

Adur fyrr voru 6ll islensk bérn send erlendis i opnar hjartaadgerdir, pa helst tii Englands eda
Bandarikjanna (49). Arid 1990 var fyrsta hjartaadgerdin & barni framkvaemd & Landsspitalanum og
arangurinn var godur. | framhaldi pessarar timamétaadgerdar fjdlgadi hjartaadgerdum med hverju ari
og arid 1994 voru sjo skurdadgerdir framkveemdar a Landspitalanum (49). Adgerdum fér faekkandi eftir
1994 pvi ekki var mégulegt reka starfsemina afram sékum fjarskorts.

Vid arslok 1996 nadist samkomulag a milli Rikisspitala og Heilbrigdisraduneytis um aukid
framlag til starfseminnar. Med auknu framlagi var moégulegt ad kaupa réttu taekin og rada fagfolk til ad
koma starfseminni & legg. | mars 1997 var aftur hafist handa og helmingur allra hjartaadgerda a bérnum
framkveemdur hér & landi. Arangur var gédur og 4 timabilinu fra 1990 — 2000 voru framkvaemdar 79
hjartaadgerdir & 75 bornum par sem 74 nadu fullum bata. Flestar skurdadgerdir voru lagfaeringar & opi
a milli gatta eda alls 30 og ekkert daudsfall var i peim hopi (50).

Fram ad arinu 2005 gengust 6ll born med op a milli gatta sem poérf var & ad loka undir opna
hjartaadgerd. Vid arslok 2005 var ASD i fyrsta skipti lagfeerdur i hjartapraedingu & Landspitalanum og

tokst vel. Sjuklingurinn la i s6larhring a legudeild og utskrifadist an fylgikvilla.

1.7.2 Adgerdarlysingar
i skurdadgerd er sjuklingur svaefdur og tengdur vid dndunarvél. Skorinn er midlaegur bringubeinsskurdur
og bringubein opnad i midlinu. Hostarkirtill fjarleegdur vegna fyrirferdar, gollurshis opnad og
blédpynnandi lyf gefié (heparin). Osaed, efri — og nedri meginholaedar eru lokadar med naelonbandi og
sjuklingi komié & hjarta- og lungnavél. Oszedartdng er tengdi i 6szed og hjartad er stédvad med kaldri
hjartaldmunar lausn (cardioplegia solution) og iskrap sett i gollurshus.

Oftast er notud boét ar gollurshusi sjuklings sem er medhdndlud i glutaraldehydi, en slikt

medhéndlun kemur i veg fyrir ad bétin aflagist. | sumum tilvikum er notud bét Gr nauti eda tilbunar bastur
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ar pélyester fjdllidum (Dacron) eda pdlytetrafliroethyleni. | enn faerri tilvikum er opid saumad beint
saman en pad getur afmyndad gattirnar. Bétin er saumud med sléttu hlidina ad vinstri gatt og adur en
haegri gatt er lokad parf ad aflofta gegnum saumrddina til ad ganga ur skugga um ad ekkert loft sé i
gattunum. Afloftun er framkveemd med ad setja yfirprysting a lungu i dndunarvél. Gangradur er settur i
haegri gatt og slegil. Tvo dren sett inn i vinstri og heegri fleidru. Sjuklingur hitadur upp, opnad fyrir lokadar
a&dar og hjartanu komid aftur i gang. Sidast er bringubein saumad saman med virsaumum og
skuréinum lokad.

| hjartapreedingum er sjuklingur einnig svaefdur og komid fyrir 4 adgerdarbordi. Stungid er i v.
femoralis i nara og french slidur sett upp. Leggur preeddur i efri meginholaedina og mettunin maeld.
Leggurinn er sidan praeddur i heegri gatt svo slegil og prystingur maeldur. Neest er praett Ut i haegri og
vinstri lungnaslagaedar til ad athuga hvort prystingsfall sé & milli lungnaslageedar og haegri slegils. Neest
er preett i vinstri gatt i gegnum opid og leggurinn skilinn eftir i lungnablasedinni & medan belgmeelir er
preeddur upp. Opid er maelt med belgmeelinum sem teygir & gatinu til ad athuga videigandi steerd
tappans (implants). Naest er tappanum komid fyrir i vinstri gatt, preett er til baka pannig ad steerri
diskurinn verdur eftir vinstra megin vid opid en minni diskurinn haegra megin. Legunni a tappanum er
stjornad med gegnumlysingu (fluroscopy) og émsja um vélinda (TTE). Athugad er hvort tappinn leki
adur en honum er sleppt. Sidast er leggurinn preeddur til baka og sliérid fijarleegt, blédstédvun tryggd

(hemostasis) og prystingsumbudir settar a stungustad.
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2. Markmid rannsoknar

Fyrir arid 1990 voru allar hjartaadgerdir & bérnum gerdar erlendis, pa helst i Englandi. Hjartveik islensk
bérn purftu pvi ad ferdast langar vegalengdir til ad f4 bét meina sinna. Arid 1990 var fyrsta
hjartaadgerdin framkvaemd & barni & [slandi og tékst vel. Sjé arum seinna var einungis helmingur barna
sendur erlendis til adgerdar. Flestar adgerdir sem voru framkvaemdar hérlendis voru lagfaeringar a opi
milli gatta. Arid 2005 vard frekari préun i lokun ASD & Landspitalanum (LSH) og fyrsta opié lagfeert i
hjartapreedingu. NG hefur hlutfall peirra sem gangast undir praedingu haekkad, samanborid vid
preedingu, og praeding er ordin radandi medferd barna og fullordinna med ASD. Med pessari nyju adferd
hefur margt breyst me? tilliti til samsetningar sjuklingahdpsins, arangurs, fylgikvilla og innlagnarlengdar.
Markmid rannsoknarinnar var ad meta arangur adgerdéa a bérnum med op milli gatta i
skurdadgerd og hjartapraedingu & islandi, fra pvi ad adgerdirnar héfust a Landspitalanum. Annad
markmid rannséknarinnar var ad bera saman sjuklingah6pa sem fara i skurdadgerd og hjartapraedingu
med tiliti til arangurs, fylgikvilla, lengdar sjukrahusvistar og aldurs vid lokun.
Einnig var kannad hvada einkenni leiddu til greiningar, vid hvada aldur bérnin voru ad greinast og

metid nygengi ops & milli gatta sem purfti ad loka hja bérnum, & islandi.
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3. Efni og adferdir

3.1 Skipulag rannséknar
Framkveemd var afturskyggn rannsokn & bérnum (<18 ara) med greininguna op a milli gatta sem lokad
var i hjartapraedingu eda i skurdadgerd a Landspitalanum (LSH) & timabilinu fra 1. jantar 1997 til 31.
desember 2016. Goégnum var safnad fra 1. mars til 15. april 2017.

Born med margpeetta hjartagalla sem veldur m.a. opi a gattaskiptum og gengust undir adgerd

a timabilinu voru undanskilin.

3.1.1 Gagnasé6fnun
Sjukraskrar voru fundnar ut fra ICD — 10 kédum i télvuveeddum gagnagrunni LSH. Greiningark6di ASD
er Q21.2 og adgerdarkddar eru FFSC22 fyrir praedingu en FFSC50 fyrir skurdadgerd. Farid var
vandlega yfir hverja sjukraskra og kliniskum upplysingum safnad ur Ségukerfinu. Nakvaema utlistun
breyta er ad finna i vidauka (Vidauki 1) en i adalatridum voru eftirfarandi upplysingar teknar ur
sjukraskranum:

e Aldur vid greiningu

e Einkenni sem leiddu til greiningar

e Kyn, heed og pyngd

e Onnur heilsufarsvandamal

e Greiningaradferd

e Steerd a opi

e Adgerdartegund

e Adgerdardagur

e Aldur i adgerd/praedingu

e Tegund tappa/botar

e Gjorgeeslutimi

e Legutimi

o Fylgikvillar i kjolfar adgerdar

Upplysingar um endurkomur sjuklinganna voru fundnar i sjukraskram Laeknastddvar Vesturbeejar.
bar var athugad hvort opid hafdi lokast fullkomlega eftir praedinguna eda adgerdina og nidurstdédur ur
hjartalinuritum og 6mun skradar. Vid utreikninga a nygengi voru télur um fj6lda lifandi faedinga fengnar
fra Hagstofu Islands. Arangur var metin ut fra pvi i hversu mérgum tilfellum inngripid heppnadist midad
vid fjdlda og hversu margir purftu @ 68rum inngripum ad halda t.d. vegna leka vid tappann eda boétina.

Fylgikvillum var skipt upp i alvarlega og minnihattar fylgikvilla. Alvarlegir fylgikvillar voru allir peir
fylgikvillar sem urdu ad langvinnandi heilsufarsvandamali eda purftu annarskonar medferd en
lyffamedferd, t.d. enduradgerd eda endurlifgun. Legutimi er skilgreindur sem sa timi sem sjuklingur

liggur inn a LSH.
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Einkennid sem leiddi til frekari rannsokna var talid sem einkennid sem leiddi til greininga. Vaegir
hjartagallar adrir en ASD og adrar langtima sjukdomsgreiningar voru flokkadar sem &nnur

heilsufarsvandamal. Fyrirburar voru skradir ef medgdngulengd var innan 36 vikna.

3.1.2 Urvinnsla gagna og tolfradiadferdir

Notast var vid tolvuforritid Microsoft®Excel 2016 til ad mynda gagnagrunn fyrir upplysingar sem voru
safnadar Ur sjukraskram. Fyrir Utreikninga, grof og toflur var sama forrit notad asamt Rstudio®.
Tolfreedin var ad mestu lysandi. Vid samanburd a hépunum m.t.t. aldurs, haedar, pyngdar og steerd opa
var Mann — Whitney U t6lfraedipréf notad. Nygengi timabila var borid saman med student’s t test og

fioldi fylgikvilla med ki-kvadrat proéfi. Tolfreedileg markteekni midadist vid p — gildi < 0.05.

3.2 Leyfi
Tilskilinna leyfa var aflad fra Visindasidanefnd (Tilvisun: VSNb2016110025/03.03), Pers6nuvernd,
framkvaemdastjéra leekninga & Landspitala (Vidauki 2) og Laeknast6d Vesturbeejar til adgangs ad

sjukraskram.
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4. Nidurstodur

4.1 Rannsoknarhépur
Til rannsoknar voru 94 bérn sem sem hoféu greinst med op a milli gatta og gengust undir skurdadgerd
eda praedingu a timabilinu 1. januar 1997 — 31. desember 2016. Framkvaemd voru 96 inngrip a

timabilinu par sem tvé bérn gengust baedi undir praedingu og skurdadgerd.

4.2 Kynjahlutfall
i rannséknarhépnum voru 94 bérn, af peim voru 62 stalkur (66%) og 32 drengir (34%) og kynjahlutfallié

bvi 1,94:1 (Mynd 4.1).
Kynjahlutfall i preedingu/skuréadgerd
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Mynd 4.1: Kynjahlutfall i preedingu/skurdadgero

Kynjahlutfall sem for i skurdadgerd eda preedingu vegna ops a milli gatta @ arunum 1997 — 2016.

4.3 Aldur vié greiningu
Midaldur vid greiningu var 1,0 ar (Spénn 0 — 17 ara) (Mynd 4.2).
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Mynd 4.2: Aldursdreifing rannséknarhéps vid greiningu.
Aldursdreifing barna vid greiningu @ ASD sem gengust undir skurdadgerd eda praedingu vegna ops a milli gatta
arunum 1997 - 2016
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Flest bérn greindust & fyrstu premur manudum aevinnar eda 28 (30%). A fyrsta aldursari

greindust 54 (57%) og 72% voru komin med greiningu fyrir fimm ara aldur.

4.4 Aldur vid inngrip
Midaldur vid inngrip var 4,25 ar (Spénn 1 — 17 ara) (Mynd 4.3).
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Mynd 4.3: Aldur barna vid inngrip

Aldur barna vid skurdadgerd eda praedingu vegna ops a milli gatta a arunum 1997 — 2016
Flestir gengust undir lagfeeringu @ ASD vid priggja til fjogurra ara aldur eda 35%.

4.5 Einkenni sem leiddu til greiningar
Meirihluti barna var med 6hlj6d i hjartahlustum sem leiddi til greiningar eda 63% (Mynd 4.4).

Einkenni sem leiddu til greiningar
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Mynd 4.4: Einkenni sem leiddu til greiningar hja rannséknarhépnum
Einkenni sem leiddu til greiningar @ ASD hja bérnum sem gengust undir skurdadgerd eda praedingu a opi a milli
gatta & arunum 1997 — 2016.
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Neest algengastu einkennin voru Ondunarfeeraeinkenni eins og meedi og endurteknar
Ondunarfeerasykingar. Hjartaeinkenni voru hjartaslattartruflanir, brjéstverkir og eitt barn greindist eftir ad
hafa fengid AFL i modurkvidi. Eitt barn greindist vegna hjarnaigerd (cerebral abscess) og annad eftir
ad systkini hafdi fengid greiningu. bessi einkenni voru flokkud undir 6nnur einkenni. Upplysingar um

einkennid sem leiddi til greiningar vantadi fyrir eitt barn.

4.6 Staerd og gerod ops

Midsteerd ops var 10 mm (spdnn 3.5 — 35 mm) og 85 (90%) voru med secundum op.

4.7 Fjoldi skurdadgerda og hjartapradinga
Framkveemdar voru 66 skurdadgerdir og 30 hjartapreedingar a 94 bérnum, samtals 96 inngrip a arunum
1997 — 2016 (Mynd 4.5). Eftir 2004 var 21 adgerd framkveemd midad vid 45 adgerdir fyrir 2005.
Medalfjoldi skurdadgerda fyrir upphaf preedinga var 5,6 skurdadgerdir a ari en eftir tilkomu praedinga
1,8 skurdadgerdir a ari. Flestar adgerdir voru framkvaemdar a arunum 2001 — 2002, pa voru 17 adgerdir
gerdar. Mest voru atta praedingar framkvaemdar & arunum 2011 — 2012.

Fjoldi inngripa

204

- Skurdadgerd

I I I I -

'97 -'98 '99 -'00 '01 —'02 '03 -'04 '05-'06 '07 »'08 '09 »'10 1112 "13-'14 "15-16
Artal

Fisldi
I =

o

Mynd 4.5: Dreifing og fjoldi skurdadgerdal/pradinga
Dreifing og fjoldi skurdadgerda/preedinga a opi a milli gatta @ arunum 1997 -2016.

Skurdadgerd heppnadist ekki i tveimur tilvikum. | einu tilviki var opid lagad i sému skurdadgerd og att
var vid lungnastofnspréng (pulmonary stenosis, PS) og einstaklingurinn fékk blédpurrdarkast (TIA) fimm
arum eftir inngrip (Mynd 4.6 a). Skodun leiddi i ljés leka medfram gollurshisbét og hann lagfeerdur i
braedingu. | hinu tilvikinu fannst leki um gattaskipt eftir skurdadgerd en pa uppgdtvadist annad op sem
lokadist sjalfkrafa premur arum eftir inngrip (Mynd 4.6 a). Ein praeding var an arangurs (Mynd 4.6 b). |
preedingunni slést tappinn endurtekid i tviblodkuloku, fjarlaega purfti tappann og opid var lagfeert i
skurdadgero.
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Mynd 4.6: Flaeoirit yfir arangur skurdadgerdal/pradinga

Fleedirit yfir hversu oft skurdadgerd/praeding bar arangur. Mynd 4.6.a) synir hve morg born purftu & 68ru inngripi

ad halda eftir upphafslegu skurdadgerdina en mynd 4.6.b) synir hve moérg bérn purftu & 68ru inngripi ad halda

4.8 Nygengi

A rannséknartimabilinu voru faeddust 87.173 lifandi born, af peim greindust 95 bérn med op & milli

eftir upphaflegu praedinguna.

PS = pulmonary stenosis (lungnastofnspréng).

gatta sem var lokad. Nygengi ops a milli gatta sem porf var ad loka & rannsoknartimabilinu var pvi 1:908

eda 11,0 bérn & 10.000 lifandi feedingar. Ekki var marktaekur munur a nygengi a milli timabila (Tafla I).

Arlegt nygengi var haest arié 2001, 22,0 & hver 10.000 lifandi bérn. Leegsta arlega nygengid var ariéd

2007, 4,4 bérn a hverjar 10.000 lifandi faedingar. Yfirlit yfir arlegt nygengi ops & milli gatta sem porf var

ad loka sést 4 Mynd 4.7.

Tafla I: Nygen

Nygegni ops a milli gatta sem porf var ad

gi

loka & arunum 1997 — 2016.

Timabil Nygengi
1997 - 2000 1:797
2001 — 2004 1:688
2005 - 2008 1:1206
2009 - 2012 1:1053
2013 - 2016 1:936
1997 - 2016 1:908
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Arlegt nygengi ops & milli gatta sem var lokad & arunum 1997 - 2016

20

Nygengi @ 10.000 lifandi born
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Mynd 4.7: Arlegt nygengi ops a milli gatta sem porf var ad loka

Arlegt nygengi opa & milli gatta sem pérf var ad loka & arunum 1997 — 2016

Medal barnanna voru ellefu (12%) fyrirburar. Kynjaskipting medal fyrirbura voru atta stulkur a
moti premur drengjum sem gefur kynjahlutfallid 2,6:1. Tuttugu og sj6 bérn (29%) voru med adra

langtima sjukddmsgreiningu og 12 born (15%) med annan vaegan hjartagalla (Tafla I).

Tafla Il: Onnur heilsufarsvandamal barna i rannséknarhépnum
Fjoldi fyrirbura og barna med dnnur heilsufarsvandamal sem fér annadhvort

i skurdadgerd eda praedingu vegna ASD & arunum 1997 — 2016.

Onnur heilsufarsvandamal Fjéldi  Hlutfall
Fyrirburi 11 12%
Veegur hjartagalli 12 15%
PS 3 3%
VSD 3 3%
MVP 3 3%
PDA 2 2%
TVP 1 1%
Adrar sjukdomsgreiningar/heilkenni 27 29%
Astmi 8 9%
Pristeeda 21 4 4%
CP 2 2%
Flogaveiki 2 2%
Migreni 2 2%
Annad® 9 10%

®Leiden (1), Noonan (1), Tourette (1),taugatrefjasexlager (Neurofibromatosis) (1),
vanstarfsemi i skjaldkirtli (1), medfaedd starblinda (1), mergjarsvampsnyra

(medullary sponge kidney) (1), lifrarsteekkun (hepatomegaly) (1), Poland (1)
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4.9 Skurdadgero
4.9.1 Fjoldi skurdadgeroda

Alls voru 66 skurdadgerdir framkvaemdar & 66 bérnum. Skurdadgerdum for fjdlgandi fra 1997 — 2002
en arid 2005 hofust preedingar til ad lagfaera op a milli gatta og par eftir drégust ur skurdadgerdum. A
arunum 1997 — 2004 féru 45 boérn i skurdadgerd og 5,6 skurdadgerdir voru gerdar ad medaltali a ari.

Eftir 2005 foér 21 barn a i skurdadgerd og 1,8 skurdadgerdir voru gerdar & medtali a ari (Mynd 4.8).
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Mynd 4.8: Dreifing og fjoldi skurdadgeroa

Dreifing og fj6ldi skurdadgerda & bérnum vegna ops & milli gatta a arunum 1997 -2016.

4.9.2 Aldur vid skurdadgerod
Midaldur vid skurdadgerd var 3.0 ara (spénn 1.00 — 17.00 ar) (Mynd 4.9).
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Mynd 4.9: Aldur vid skurdadgerd
Aldur barna i skurdadgerd vegna ops a milli gatta a arunum 1997 — 2016
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Teepur helmingur (48%) barna var a aldrinum priggja eda fjdgurra ara i skurdadgerdinni og 71%

beirra h6fdu gengist undir adgerd fyrir fimm ara aldur.

4.9.3 Kynjahlutfall

Stulkur voru 45 (68%) og drengir 21 (32%) (Mynd 4.10). Kynjahlutfallié var 2,14:1.
Kynjahlutfall i skuréadgerd
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Mynd 4.10: Kynjahlutfall i skurdéadgero

Kynjahlutfall barna sem for i skurdadgerd a opi a milli gatta & arunum 1997 - 2016

4.9.4 H=0 og pbyngd
Medalhaed barnanna var 101.4 cm (SF + 19.5) en medalpyngd peirra var 17.2 kg (SF + 9.7)

4.9.5 Staero ops

Upplysingar um staerd opa fyrir skurdadgerd fengust hja éllum bérnum. Midpvermal opa var 12.0 mm
(spdbnn 6 — 35 mm). Midpvermal opa fyrir upphaf praedingar var 12.0 mm (spénn 6 — 35 mm) en eftir
14.0 mm (sp6nn 7 - 30). Marktaekur munur var a milli hépanna (p - gildi = 0.047).

4.9.6 Gero og fjoldi opa
Fjoldi barna med secundum op var 61 (92%), fimm voru med sinous venous og ekkert peirra var med
primum eda coronary sinous op (Tafla Ill).

Tafla lll: Gerd og fjoldi opa i skurdadgero
Gerd og fjoldi opa a gattaskiptum barna i skurdadgerd a arunum 1997 — 2016.

Gerd og fjoldi opa Fjoldi (hlutfall)
Secundum op 61 (92%)
Sinous venous op 5 (8%)

Fleiri en eitt & gattaskiptum 5 (8%)
Fj6lmorg op (cribriform) 10 (15%)

Slageedagulpur a gattaskiptum 5 (8%)
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4.9.7 Fj6ldi med 6nnur heilsufarsvandamal

Atta bdrn (12%) voru med annan vaegan hjartagalla t.d. VSD, PS, MVP og PDA. Fimmtan (23%) bérn
voru med adra sjukdémsgreiningu en ASD, sem deemi ma nefna voru fjdgur bérn med pristaedu a litningi
21, eitt med Noonan heilkenni og tvé bérn voru med heilaldmun (CP). Eitt barn var med tveer

sjukdémsgreiningar, Down’s heilkenni og medfeedda starblindu (congenital cataract) (Tafla IV).

Tafla IV: Fjoldi barna med onnur heilsufarsvandamal i skurdadgerd.
Fjoldi barna med 6nnur heilsufarsvandamal sem for i

skurdadgerd a arunum 1997 — 2016.

Onnur heilsufarsvandamal Fjoldi (hlutfall)

Adrar langtima sjukdomsgreiningar/heilkenni 15 (23%)
pristeeda 21° 4 (6%)
Astmi 3 (5%)
CP 2 (3%)
Flogaveiki 2 (3%)
Poland 1(2%)
Noonan 1(2%)
Taugatrefjasexlager (neurofibromatosis) 1(2%)
Medfaedd starblinda (congenital cataract)® 1 (2%)
Lifrarsteekkun (hepatomegaly) 1(2%)

Adrir veegir hjartagallar 8 (12%)
PS 4 (6%)
VSD 1(2%)
MVP 1(2%)
TVP 1(2%)
PDA 1(2%)

®Einn einstaklingur var med tveer sjukdémagreiningar, Downs og medfeedda starblindu.

4.9.8 Astada lokunar

Helsta astaeda lokunar var utvikkun & haegri slegil eda gatt eda i 50 tilvikum (76%). Neest a eftir voru
sex tilfelli vegna éndunarfeeraeinkenna (9%) og sex vegna vanprifa (9%). Ondunarfaeraeinkenni voru
maedi, blami og endurteknar 6ndunarfeerasykingar. Faest; fiogur (6%) born, féru i adgerd vegna
slappleika eda uthaldsleysi (Mynd 4.11).
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Asteeda lokunar & opi milli gatta i skurdadgerd
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Astaeda lokunar

Mynd 4.11: Astada lokunar a opi milli gatta hja skurdadgerdarhé6pnum

Asteeda lokunar hja bérnum sem gengust undir skurdadgerd a opi milli gatta & arunum 1997 - 2016

4.9.9 Utvikkanir & hjartahélfum
Flest bérn voru med mikla Gtvikkun & haegri slegli eda 30 boérn (45%), 25 (38%) voru med midlungs
utvikkun en 11 (17%) bdrn voru med litla dtvikkun & heegri slegli.

Vardandi utvikkun & haegri gatt voru 17 (26%) bérn voru med mikla utvikkun, flest bérn voru
med midlungs utvikkun eda 31 barn (47%), 16 (24%) voru me? litla utvikkun og tvé (3%) bérn voru med

enga utvikkun a heegri gatt.

4.9.10 Rontgenmyndir
Samtals voru teikn & 46 (70%) myndum, helst ber ad nefna lungnaaedavikkanir sem saust a 34 (52%)

lungnaréntgenmyndum (Tafla V).

Tafla V: Nidurstéour ar rontgenmyndatékum fyrir skurdéadgerd
Nidurstédur ar réntgenmyndatékum & lungum barna sem

foru i skurdadgerd a opi milli gatta a arunum 1997 — 2016.

Nidurstddur ur rontgenmyndatoku Fjoldi (hlutfall)

Utvikkanir & lungnaslagaedum 34 (52%)
Staekkad hjarta (cardiomegaly) 7 (11%)
Lungnahrun (atelectasis) 3 (5%)
fferd i lungum 2 (3%)
Alls 46 (70%)

4.9.11 Timi &4 6s=®dartong og hjarta— og lungnavél
Medaltimi & éseedartdng var 19.9 minatur (SF £ 7.8) par sem lengsti timinn var 53 minutur en stysti 10

minatur.
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Medaltimi & hjarta — og lungavél var 56.6 minutur (SF + 15.6) par sem lengsti timinn var 109

minutur en stysti timinn 26 minutur.

4.9.12 Timi & dreni.
Medaltimi a dreni var 1.5 dagur (SF £ 1.3), stysti timinn var halfur dagur en lengsti timinn 8 dagar.

Upplysingar um tima a dreni vantadi hja einu barni.

4.9.13 Gero af bot
I miklum meirihluta adgerda var bét ar gollurshisi barnsins notud eda i 97% tilvika. Eitt barn fékk bét ur

gollurshusi nauts og annad ur kalfi.

4.9.14 Gjoérgaslu- og legutimi

Medalgjorgeeslutimi var tveir solarhringir (SF £ 1.5), stysti gjogaeslutiminn var einn soélarhringur en
lengsti 12 dagar. Medallegutimi var 7.1 dagar (SF £ 2.5), stysti legutiminn var prir dagar en lengsti 15
dagar.

Upplysingar um legutimi vantadi hja einu barni.

4.9.15 Arangur
Arangur i adgerd var 97% par sem eitt barn purfti & 68ru inngripi ad halda eftir skurdadgerd og annad

op uppgodtvadist hja 6oru eftir skurdadgerdina sem lokadist sidar sjalfkrafa.

4.9.16 Fylgikvillar
Fylgikvillar komu i kjolfar af 63 skurdadgerda. Alvarlegir fylgikvillar komu i kjolfar ellefu (18%)
skurdadgerda en ekkert barn 1ést eda fékk heilaafall (Tafla VI).

Tafla VI: Alvarlegir fylgikvillar i/eftir skurdoadgero

Alvarlegir fylgikvillar i/eftir skurdadgerd barna vegna ops & milli gatta @ arunum 1997 — 2016.

Alvarlegir fylgikvillar i/eftir skurdadgero Fjoldi, n (%)
Daudsfall 0
Heilaafall 0
Enduradgerd vegna bleedinga 1(2%)
Enduradgerd vegna vokva i gollurshusi 4 (6%)
Syking i midmaetti 0

Los a bringubeini 0
Varanlegur gangradur 1(2%)
Langvarandi gollurshusbolga 2 (3%)
Annas®® 3 (3%)
Alls 11 (18%)

*Hjartahnod/rafvending i skurdadgerd.
®Slimtappi | berkju, fjarlaagdur i adgers.
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Minnihattar fylgikvillar voru samtals 143, par sem sum bdrn voru me® fleiri en einn fylgikvilla

(Tafla VII).

Tafla VII: Minnihattar fylgikvillar i/eftir skurdadgero
Minnihattar fylgikvillar i/eftir skurdadgerd barna vegna ops a milli gatta a

arunum 1997 — 2016.

Minnihattar fylgikvillar i/eftir adgero

Fjoldi, n (%)

Lungnabdlga 9 (14%)
Loftbrjést 10 (15%)
Vokvi i brjostholi 28 (42%)
Vokvi i gollurshusi 10 (15%)
Syking 14 (21%)
Hjartslattaréregla
Hradataktur 18 (27%)
Gattasleglarof 4 (6%)
ST heaekkanir 9 (14%)
Annad
Lungnahrun 31(47%)
iferd i lungum 3 (5%)
Ogledi 3 (5%)
Ofnaemisvidbrégd vid 2 (3%)
syklalyfjum
Haekku® lifrarprof 1(2%)
bPindarhastada 1(2%)
Alls 143

Algengasti fylgikvillinn var lungnahrun (atelectasi) a rontgenmynd eftir skuréadgerdina.
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4.9.17 Endurkomur eftir skurdadgerod
patttaka i endurkomum eftir skurdadgerd var 45% - 74% og flest born meettu i fyrstu skodun, einum
manudi eftir skurdadgerd (Tafla VIII). Alls vantadi upplysingar um endurkomu eftir skurdadgerd hja

premur (5%) bérnum.

Tafla VIII: Endurkomur eftir skurdéadgero.
Endurkomur barna fra einum manudi upp i einu ari eftir skurdadgeré a
opi @ milli gatta @ arunum 1997 - 2016. Nidurstddur rannsdékna

i endurkomum og hlutfall peirra af fjélda i endurkomum.

Endurkomur Fjoldi Oedlilegt Utvikkun a Vokvi i Tvibl6dku- Leki um
n (hlutfall) EKG hjartah6lfum gollurshusi lokuleki bot
n (hlutfall) n (hlutfall) n (hlutfall) n (hlutfall)  n (hlutfall)
Eftir 1 manud 49 (74%) 8 (16%) 20 (41%) 7 (14%) 2 (4%) 3 (6%)
Eftir 3 manudi 30 (45%) 12 (40%) 20 (67%) 2 (7%) 1 (3%) 2 (7%)
Eftir 6 manudi 41 (62%) 12 (29%) 12 (29%) 1(2%) 4 (10%) -
Eftir 1 ar 43 (65%) 12 (28%) 8 (19%) -2 4 (9%) 1(2%)

*Tveir einstaklingar voru med langvarandi gollurshussbdlgu.

Alls voru prju bérn med leka um bot einum manudi eftir skurdadgerdina. Eitt barn sem var med
leka einum manudi eftir lokun for i adgerd i september 2016. bad atti ad maeta i endurkomu i jandar en
meetti ekki. Annad barn sem var med leka i endurkomu premur manudum eftir adgerd, hafdi ekki meett
i endurkomu sidan. ba var eitt barn med leka einum manudi eftir adgerd sem var ekki lengur til stadar
einu ari eftir adgerd. Barnid sem var med leka i bot einu ari eftir adgerd, var einnig med leka einum og
premur manudum eftir adgerd.

Utvikkun & hjartahélfum sast hja 41% beirra sem mzettu i endurkomu einum manudi eftir adgerd
og hja 67% peirra sem maettu premur manudum eftir adgerd, en adeins hja 19% peirra sem meettu i
endurkomu einu ari eftir skurdadgerd.

Tvo bdrn fengu langvinna gollurshidsbélgu einu ari eftir adgerd, annad peirra hafdi fengid vokva

i gollurshus strax eftir skurdadgerd.

26



4.10 Hjartapraeding

4.10.1 Fjoldi praedinga.
Alls voru 30 preedingar gerdar & 30 bérnum & arunum 2005 — 2016. braedingar héfust & islandi &rid

2005. Flestar praedingar voru framkveemdar a arunum 2011 — 2012, pa voru atta praedingar gerdar
(Mynd 4.12).
Fjoldi preedinga
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Mynd 4.12: Dreifing og fjoldi pradinga
Dreifing og fj6ldi preedinga vegna ops milli gatta hja bérnum a arunum 2005 — 2016.

4.10.2 Aldur vio predingu
Midaldur vid adgerd var 12.00 ara (spdénn 4 — 18 ar) (Mynd 4.13).

Aldur vid preedingu

10.0
75
6 6
§ 5
i.% 5.0 4
3 3
25 2
1 .
oo/ N
o2 2 2 @ & = @
33 B o3 \Q’b ) > 20 <\'5‘
’b Ll A o N N NS
Aldur(ar)

Mynd 4.13: Aldur vid pradingu

Aldur barna i praedingu vegna ops milli gatta @ arunum 2005-2016.
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Sex (20%) bérn voru fimm til sex ara vid inngripid og énnur sex (20%) born voru 11 — 12 ara.

4.10.3 Kynjahlutfall
Stulkur voru 18 (60%) og drengir 12 (40%) (Mynd 4.14). Kynjahlutfallid var 1,5:1.

Kynjahlutfall i praedingu
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Mynd 4.14: Kynjahlutfall i praeedingu

Kynjahlutfall barna sem for i preedingu vegna ops & milli gatta @ arunum 2005 — 2016

4.10.4 Ha0 og pyngd
Medalhaed barnanna var 148.6 cm (SF + 22.3) og medalpyngd peirra var 41.4 kg (SF + 18.3)

4.10.5 Staerd ops
Midpvermal opa i TTE var 8.5 mm (spdnn 3.5 - 25), i TEE 9.0 mm (spdnn 5 — 24) og i belgmeelingu

13.5 mm (spbénn 9 - 21).

4.10.6 Gerd og fjoldi opa

Fjoéldi barna med secundum op var 25 (83%) og fimm bérn voru med patent foramen ovale (PFO).
Enginn var med primum op, coronary sinous op 0g Ssinous venous op par sem pessum gerdum af opum
er eingdngu lokad i skurdadgerd. Eitt (3%) barn var med tvd op & gattaskiptunum en peim var lokad

med sama tappanum (Tafla IX). Ekkert barn var med slagadagulp a gattaskiptum.

Tafla IX: Gerd og fjoldi opa i praedingu
Gerd og fjoldi opa a gattaskiptum barna i preedingum a arunum 2005 — 2016.

Gerd og fjoldi opa Fjoldi (hlutfall)
Secundum op 25 (83%)
Patent foramen ovale 5(17%)

Fleiri en eitt & gattaskiptum 1 (3%)
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4.10.7 Fj6ldi med onnur heilsufarsvandamal
Sex bérn (20%) voru med annan vaegan hjartagalla t.d. VSD, PS, MVP og PDA (Tafla X). Ellefu (37%)
bdérn voru med adra langtima sjukdémsgreiningu, sem dami ma nefna fimm (17%) voru med astma,

eitt med Noonan heilkenni, annad med Leiden heilkenni (Tafla X).

Tafla X: Fjéldi barna med énnur heilsufarsvandamal i pradingu.

Fj6ldi barna med 6nnur heilsufarsvandamal sem for i preedingu & arunum 2005 — 2016.

Onnur heilsufarsvandamal Fjoldi (hlutfall)

Adrar langtima sjukdomsgreiningar/heilkenni 11 (37%)
Astmi 5(17%)
Migreni 2 (7%)
Vanvirkur skjaldkirtill 1 (3%)
Mergjarsvampsnyra (medullary sponge kidney) 1 (3%)
Leiden 1 (3%)
Noonan 1 (3%)

Adrir veegir hjartagallar 6 (20%)
VSD 2 (7%)
MVP 2 (7%)
PDA 1(3%)
PS 1(3%)

4.10.8 Astada lokunar
Helsta asteeda lokunar var utvikkun & heegri slegil eda gatt vegna yfirprystings (volume overload) i 23
tilvikum (77%) (Mynd 4.15).

Astaeda lokunar a opi milli gatta i praedingu
301

201

Fjoldi

5

_ 2

Utvikkud h. hjartahdlf Heilaafall/blodpurrdarkast Annad
Asteeda lokunar

Mynd 4.15: Astada lokunar a opi milli gatta hja pradingarhépnum

Astzeda lokunar hja bérnum sem gengust undir praedingu & opi milli gatta & arunum 2005 - 2016
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Heilaafall eda blodpurrdarkast leiddi til lokunar hja fimm bdérnum (17%). Annad sem leiddi til

lokunar var graftarkyli i heila (abscess) hja einu barni og annad for i lokun vegna uthaldsleysis.

4.10.9 Utvikkanir & hjartahélfum

Ekkert barn var med mikla utvikkun & heegri slegli, prju (10%) voru med midlungs utvikkun, 13 (43%)

peirra voru med litla Gtvikkun og flest bérn eda 14 (47%) voru med enga utvikkun & heegri slegli.
Vardandi utvikkun a haegri gatt var ekkert barn med mikla utvikkun, fjégur (13%) bérn voru med

midlungs utvikkun, 13 (43%) voru med litla og 13 (43%) bérn voru med enga utvikkun & haegri gatt.

4.10.10 Rontgenmyndir
Flest bérn voru eda 21 (70%) syndu engin fravik & lungnaréntgenmyndum. Lungnasedavikkanir saust

a sjo (23%) lungnaréntgenmyndum (Tafla XI).

Tafla XI: Nidurstédur ar rontgenmyndatékum praedingarhéps
Nidurstédur ar réntgenmyndatékum & lungum hja bérnum sem

foru i praedingu a opi milli gatta & arunum 1997 — 2016.

Nidurstédur ur rontgenmyndatdku Fjoldi (hlutfall)
Utvikkanir & lungnaslagaedum 7 (23%)
Lungnateikn 1 (3%)
Fleidrusamvextir 1 (3%)

4.10.11 Gerd og staerd tappa

AMPLATZER™ Septal Occluder var notadur i 24 (80%) bérnum en AMPLATZER™ PFO Occluder i
sex (20%). | einu tilviki var tappi ekki skilinn eftir, reynt var ad setja upp AMPLATZER™ Septal Occluder
i peirri praedingu.

Medalpvermal tappanna var 16 mm (SF + 5).

4.10.12 Geislunartimi
Upplysingar um geislunartima fengust hja 23 einstaklingum (77%). Midgildi geislunartima var 9 minatur

og 50 sekundur (spénn 6.5 — 32.5 minutur).

4.10.13 Gjorgaeslu- og legutimi
Ekkert barn dvaldi & gjorgeeslu eftir praedingu. Medallegutimi var 1.2 dagar (SF £ 0.5), stysti legutiminn

var halfur dagur og lengsti legutiminn var prir dagar.
4.10.14 Arangur

Arangur i praedingu var 97%. Eitt barn purfti 4 6ru inngripi ad halda (
Mynd 4.6.b).
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4.10.15 Fylgikvillar
Ekkert barn fékk alvarlega fylgikvilla i kjéIfar praedingar (Tafla XII). Minnihattar fylgikvillar fylgdu i kj6Ifar
sjo af 30 praedingum (23%) (Tafla XIlI).

Tafla XII: Alvarlegir fylgikvillar i/eftir pradingu
Alvarlegir fylgikvillar barna i/eftir praedingu a opi milli gatta a
arunum 2005 — 2016.

Alvarlegir fylgikvillar i/eftir praedingu  Fjoldi
Daudsfall
Heilaafall

Enduradgerd vegna blaedinga
Syking i midmeetti
Gollurshasbolga

Alls:

ol O O O O o

Minnihattar fylgikvillar voru hjartslattaréregla, héfudverkur, blédnasir, margull (hematoma) i
nara, 6saedarlokuleki og verkur i haegri kalfa. Eitt barn fékk tvo fylgikvilla; hradatakt og margul, eftir
preedinguna (Tafla XIlII).

Tafla XIIIl: Minnihattar fylgikvillar i/eftir pradingu
Minnihattar fylgikvillar barna i/eftir praedingu & opi milli gatta a
arunum 2005- 2016.

Minnihattar fylgikvillar i/eftir praedingu Fjoldi (hlutfall)
Loftbrjost 0
Blaeding i gollurshus 0
Hjartslattaréregla
Hradataktur 1 (3%)
Blokk 0
Aukaslog 1(1%)
Annad
Margull 1(3%)
Hofudverkur/migreni 2 (7%)
Oseedarlokuleki 1(3%)
Blédnasir 1 (3%)
Verkur i 1 (3%)
preedingarfot
Alls 8 (27%)
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4.10.16 Endurkomur

Oll bérn maettu i skodun & einhverjum timapunkti & einu ari eftir praedingu. Patttaka i endurkomum eftir
preedingu var 33% - 83% og flest bérn maettu i fyrstu skodunina, einum manudi eftir praedingu (Tafla
XIV).

Tafla XIV: Endurkomur eftir praedingu.
Endurkomur barna fra einum manudi upp i einu ari eftir preedingu a
opi @ milli gatta @ arunum 2005 - 2016. Nidurstddur rannsékna

i endurkomum og hlutfall peirra af fjélda i endurkomum.

Endurkomur Fjoldi Oedlilegt Utvikkuna  Tviblédku-  Leki um
n (hlutfall) EKG hjartah6lfum lokuleki bot
n (hlutfall) n (hlutfall) n (hlutfall) n (hlutfall)
Eftir 1 manud 25 (83%) 2 (8%) 2 (8%) 1 (4%) 3 (12%)
Eftir 3 manudi 10 (33%) 2 (20%) 1 (10%) - 1(10%)
Eftir 6 manudi 22 (73%) 2 (9%) - 2 (9%) -
Eftir 1 ar 21(70%) 2 (10%) - 1 (5%) -

Prjt bérn voru med blodflaedi medfram tappa i skodun einum manudi eftir praedingu. | skodun premur
manudum eftir praedingu hafdi lekinn stédvast hja einu barni en i skodun sex manudum eftir praedingu
hja 6dru. Litid op nedar a gattaskiptum uppgoétvadist hja pridja barninu, sem lokadist sjalfkrafa premur

arum eftir praedingu. Ekkert barn var med leka um boét einu ari eftir praedingu.

32



4.11 Samanburdur a skurdadgerod og pradingu

Samanburdur & bérnum sem féru i skurdaadgerd og preedingu (Tafla XV).

Tafla XV: Samanburdur a skurdéadgerd og pradingu

Samanburdur & skurdadgerd og praedingu barna vegna ops a milli gatta & arunum 1997 — 2016.

Samanburdur Skurdadgerd bPrading p — gildi
Fjoldi, n (%) 66 (69%) 30 (31%) -
Drengir, n (%) 21 (32%) 12 (40%) -
Stalkur, n (%) 45 (68%) 20 (60%) -
Midaldur, ar (spdénn) 3.00 (1 -18) 12.00 (4 - 18) <0.01
Hzed (cm) 101.4 £ 19.51 148.6 £ 22.3 <0.01
Pyngd (kg) 17.18 £ 9.68 41.4+18.3 <0.01
Steerd ops, hjartadbmun, mm (sponn) 12 (6 — 35) 8.5 (3.5 -25) <0.01
Adrir langvinnir sjukdémar, n (%) 15 (23%) 11 (37%) -
Adrir vaegir hjartagallar, n (%) 8 (12%) 6 (20%) -
Legutimi 71+25 1.2+0.5 < 0.01
Fylgikvillar 63 (95%) 7 (23%) <0.01
Arangur (%) 97% 97% -

Leki um bot/tappa eftir 1 ar 1(2%) - -




5. Umradur

5.1 Helstu nidurstédur

Go6dur arangur var af skurdgerdum og praedingum a bornum med op a milli gatta a Landspitala a
arunum 1997 - 2016. Adgerdinar baru badar arangur i 97% tilvika par sem tvé boérn purftu a 6dru inngripi
ad halda. Engin daudsféll og fair alvarlegir fylgikvillar komu i kjélfar adgerdanna. Arangur skurdadgerda
og preedinga a erlendum stofunum er 87 — 100% (42). bvi feest sambeerilegur og jafnvel betri arangur
lokanna & ASD hja bérnum hérlendis midad vid erlendar stofnanir.

Arangur af praedingum var gédur par sem feerri og minnihattar fylgikvillar komu i kjélfar
preedinga midad i kjolfar skurdadgerda. braedingar gagnast helst bérnum sem hafa secundum op a
midsteedum gattaskiptum. Omoégulegt er ad lagfeera primum, sinous venous og coronary op i praedingu
par sem stadsetningar henta ekki fyrir legu tappa. En par sem flestir einstaklingar me® ASD eru med
secundum op gefur pad til kynna ad mogulegt er ad lagfeera meirihluta ASD i hjartapraedingu (Mynd

4.5: Dreifing og fjoldi skurdadgerda/praedinga).

5.2 Nygengi

Nygengi ops a milli gatta sem porf var ad loka er talid hafa verid 1:908 eda 1,1 & hver 1000
fullburda bérn hér & landi a arunum 1997 - 2016. Nygengid for ymist heekkandi eda lsekkandi eftir
timabilum og ekki var marktaekur munur par a milli (Tafla 1). Gera ma rad fyrir ad fjdgur til fimm bérn
greinist i hverjum argangi med op a milli gatta sem parfnast lokunar

Télur um nygengi eru mismunandi & milli rannsékna. Jafnframt er erfitt er ad dsetla nygengina
vegna pogla ASD sem greinist annadhvort a fullordinsarum eda greinist aldrei. Nygengi ASD i 68rum
greinum var a bilinu 1,64 — 3,89 & hver 1000 fullburda bérn (1, 51). Ofangreindar rannsoknir eru ad taka
saman alla greinda med ASD en ekki eingdngu ASD sem parfnast lokunar. bvi er erfitt ad bera nygengid
hérlendis saman vid adra pjod par sem rannséknin sem hér var framkvaemd er sérstdk ad pvi leyti ad
aldrei hefur verid gerd uttekt a heilli pj6d adur hvad vardar lokun & ASD.

Greining & gattaskiptagdllum eykst med hverju ari hja bérnum og fullorénum (51) og ma rekja
aukninguna til framfara i greiningaradferdum. Medal peirra hjartagalla sem greinast a fullordnisaldri er
ASD algengasti gallinn eda 30 - 40% allra hjartagalla (52). Athyglisvert veeri ad kanna nygengi ASD

sem parfnast lokunar medal fullordinna & islandi.

5.3 Kynjahlutfall
Kynjahlutfallid var 1,94:1 (stulka:drengur) (Mynd 4.1). Hlutfallid er i samraemi vid adrar rannsoknir par
sem bvi er yfirleitt lyst sem sem 1,5:1 — 2:1 (39, 53-55). Islensk rannsdkn fra arinu 1996 sem skodadi
fiolda barna sem faeddust a arunum 1984 — 1993 og greindust i dmskodun med ASD syndi
kynjahlutfallid 2,4:1 (stulka:drengur) (5).

Asteeda fyrir pessu hlutfallid er ekki pekkt. Engin gen & X — litningi hafa uppgétvast sem geetu

orsakad ASD, einungis gen a sjalflitningum (10).
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5.4 Aldur vid greiningu og einkenni sem leiddu til greiningar

Flest bérn i rannsoknarhépnum greindust a fyrstu premur manudum aevinnar og oftast var greiningin
6hlj6d vid hjartahlustun & faedingardeild, i 5 daga skodun eda i ungbarnaeftirliti sem undirstrikar
mikilveegi pessara skodana.

Neestalgengasta einkennid sem leiddi til greiningar var Ondunarfeeraeinkenni eins og
endurteknin  éndunarfeerasyking og maedi. Onnur einkenni sem leiddu til greiningar voru
hjartslattartruflanir, bl6dpurrdarkdst og vaxtarskerdingar. Allt eru petta deemigerd einkenni um ASD en
0hljéd vid hjartahlustun er algengasta einkennid sem leidir til greiningar (3, 4, 26).

Par sem einkenni ASD eru oft smavaegileg og einu einkenni geta verid vanprif eda endurteknar
ondunarfeerasykingar er mikilvaegt ad hafa pennan hjartagalla i huga vid mismunagreiningu hja pessum

bornum.

5.5 Samanburdur a pyoi
5.5.1 Fjoldi

braedingar hofust arid 2005 en fyrir pann tima var skurdadgerd radandi medferd a lokun ASD.
Skurdadgerdum faekkadi med tilkomu preedinga. A &runum 2005 — 2016 var 21 skurdadgerd
framkvaemd midad vid 45 skurdadgerdir & arunum 1997 — 2004 (Mynd 4.5). Hlutfall skurdadgerda og
preedinga a sidustu arum rannséknartimabilsins nalgadist 2/3 praedinga a moti 1/3 skurdadgerda sem
er sambaerilegt vid énnur 16nd (42, 56).

Lokunum & ASD fjolgadi ekki med tilkomu hjartapreedingar eins og meetti halda, par sem

astaedur til lokunar a ASD breyttust ekki pratt fyrir ad audveldara veeri ad loka opinu en adur.

5.5.2 Aldur, had og pyngd i skurdadgerd/pradingu

Born sem foru i skurdadgerd voru yngri, léttari og minni en bérnin sem foru i preedingu. Maelt er med
ad bida med praedingu par til barnid er ordid pyngra enn 15 kg (57). | sumum tilfellum er ekki mégulegt
ad bida med lokun ef opid er ad valda vikkun a heegri hjartahélfum eda einkennum sem svipa il
hjartabilunareinkenna. Opid er pa lokad i skurdadgerd. Midaldur barna vid inngrip i erlendum
rannsoknum var haerri, um 5,5 ara, i skurdadgerdum og leegri i praedingum, um 7 ara, ef midad er vid
nidurstdédur pessarar rannsoknar (55, 56, 58, 59).

Skynsamlegt er bida med lokun ASD pangad til barnid er ordid 3 — 5 ara pvi mogulegt er ad
opid lokist sjalfkrafa fyrir pann aldur (27). Nokkrar tilgatur hafa verid settar fram um hvers vegna opin
eru ad lokast sjalfkrafa. Cockerham og félagar (60) komu med pa tilgatu aridé 1983 ad opid lokist pegar
hjartad steekkar med vexti barnsins. Cayler (61) hélt pvi fram arid 1967 ad gattaskiptin héldi afram ad

vaxa eftir faedingu barnsins og loki opinu ad lokum.

5.5.3 Opid & milli gatta: sterd, gerd og fjoldi.
Bornin sem foru i skurdadgerd voru med steerri op & milli gatta en bérnin sem féru i preedingu og flest
pbeirra voru med secundum op sem er sambazerilegt vid dnnur pydi (17). Oll bérn med sinous venous op,

flokin og stér secundum op foru i skurdadgerd.
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Audveldast er ad lagfaera midsteed secundum op eda PFO i praedingu. itdlsk rannsdkn fra arinu
2008 a yfir eitt pusund lokunum a ASD, greindi fra hvers konar op veeri haegt ad loka i praedingu med
Amplatzer tappa og ekki (54). Flest allir sem héféu secundum op gatu gengist undir preedingu an
vandraeda. Erfitt var ad loka secundum opum med of litla kanta (< 5 mm) i praedingu pvi tappinn nadi
ekki festu. | rannsokninni kom fram ad moégulegt var ad loka secundum opum sem vantadi fremri og
eftri kant (anterior - superior rim) i praedingu par sem tappinn nadi festu i dsaedarrotinni (54).
Frabendingar lokunar & ASD eru pvi secundum op med of litla kanta, primum, coronary sinous og sinous
venous op.

Fimm born i skurdadgerdarhépnum voru med med gatasigtis (cribriform) op og prju peirra voru
med slagaedagulp eda pokamyndun samhlida. Algengt er ad gatasigtis op og slagaedagulpar fylgist ad
(54, 62). pad var mogulegt ad loka slikum opum i praedingum i itélsku rannsékninni (54) en pad var
ekki gert i pessari rannsokn.

i sému itdlsku rannsékn voru 46 af 1013 einstaklingum med fjdlopa galla (multiple defects) og
féru 36 peirra i praedingu par sem géllunum var lokad annad hvort med einum eda tveimur téppum an
vandraeda (54). Adeins einn var med tvoé op sem voru lokud med sama tappanum i preedingu i pessari

rannsokn.

5.5.4 Onnur heilsufarsvandamal
Alls voru 11 (12%) fyrirburar i hopnum sem er hatt hlutfall og pvi ma azetla ad bérn sem faedast fyrir
timann séu i aukinni heettu a opi milli gatta. Kynjahlutfallid var 2,6:1 par sem stulkunar voru atta & moti
premur drengjum, sem er heerra en kynjahlutfallid fyrir hopinn i heild sinni (1,94:1), pvi er ekki heegt ad
segja med vissu hvort opid hja pessum bérnum sé proskatengt eda ekki.

i heild voru toIf bérn med annan vagan hjartagalla og 27 med adra langtima
sjukdémsgreiningu. Pad er ahugavert ad hlutfall barna med adra hjartagalla og adra sjukdéma var
svipad i badum hoépum. bad gefur til kynna ad ohaett er ad hjartapraeda bérn sem hafa énnur

heilsufarsvandamal.

5.5.5 Astada lokunar
Algengasta asteeda lokunar var utvikkun a haegri gatt og slegli, eda hja 73 bérnum. Langvarandi aukid
blodrammal i haegri gatt veldur prystingi a veggi haegri gattar og slegils. Hjartad reynir ad vega upp a
méti prystingnum (compensate) med pvi vikka Ut hjartahdlfin. Eftir pvi sem utvikkunin agerist verdur
meiri ahaetta a hjartabilun hja barninu (4). bvi er aeskilegt ad loka opinu ef heegri gatt eda haegri slegill
er utvikkadur.

Fimm boérn i praedingarhépnum foéru i lokun & opinu vegna heilaafalls eda blédpurrdarkasts
(TIA) og @ medal peirra voru prju bérn med fésturop (PFO). Eitt barn sem for i lokun vegna graftarkylis
i heila (cerebral abscess) var einnig med PFO. Tengsl eru & milli PFO og heilaafalls af duldum asteedum
(cryptogenic stroke) (23). Atferli sem haekka prysting i haegri gatt, t.d. hésti, geta valdid pvi ad bl6dfleedi
fari fra haegri til vinstri gattar hja einstaklingum sem hafa PFO og eykur pad ahaettuna &
bverstaedublédreki (paradoxical embolism) og heilaafalli (23). | rannsékn & 103 einstaklingum sem
hoféu fengid pverstaedublodrek kom i ljoés ad 81% peirra héféu PFO (63). Blodseginn a yfirleitt upptok
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i blasedum utlima eda inniliggjandi blaeedaleggjum (indwelling venous catheter), einnig er mégulegt ad
loftbolur i blaaedablédi valdi pessum einkennum (30). Mikilveegt er ad hafa fésturop i huga vid

mismunagreiningu a heilaafalli/blodpurrdarkasti hja bornum.

5.5.6 Nidurstdodur rannsékna fyrir inngrip

Rannséknir sem voru gerdar fyrir hverja preedingu og skurdadgerd voru rontgenmyndataka af lungum,
hjartalinurit og 6mskodun. Daemigerdar nidurstédur ur lungnamyndatékum medal barna med ASD eru
staekkad hjarta, litill 6saedarbogi en meginlungnaslagsedar (main pulmonary arteries) og greinar peirra
eru utvikkadar (4). Mikill munur var a utkomu réntgenmyndataka medal skurdadgerdarhdps og
praedingarhops. Fleiri born voru med teikn & lungnaréntgenmyndum fyrir skurdadgerd en praedingu
(Tafla V og XI)

Omskodun gefur upplysingar um steerd hjartahdlfa, hjartavirkni og stadsetningu ASD.
Nidurstédur dmskodunar m.t.t. steerd hjartahdlfa voru mjég odlikar milli hépanna. Meirihluti barna i
skurdadgerdarhopnum voru med utvikkun & heegri hjartahdlfum en minnihluti barna i
pbreedingarhépnum. Utvikkanir & hjartahdlfum voru metnar Gt fra lysingum en ekki télulegum
stadreyndum pvi er eflaust einhver skekkja & nidurstédunum.

Nidurstddur ur rannséknum sem gerdar voru fyrir lokun ASD gafu sterkt til kynna ad ASD sem
var lokad i skurdadgerd var ad valda meiri Utvikkun ahrifum a hjartad og lungnaslagaedar en ASD sem

var lokad i preedingu.

5.6 Samanburdur & skurdadgerdum og praedingum

5.6.1 Arangur

Skurdadgerd var talin an arangurs ef ekki tokst ad loka opinu eda porf var a 66ru inngripi. Praeding var
talin an arangurs ef tappi var ekki skilinn eftir og porf var & 68ru inngripi til ad loka opinu. Arangur i
skurdadgerdum og praedingum var 97%.

i erlendum rannséknum er arangur skurdadgerda yfirleitt um 100% (42, 64). | einni erlendri
rannsokn var arangur af skurdadgerd sambeerilegur par sem i einni adgerd losnadi um b6t sem gaf
arangurinn 96,8% (65). Tvaer skurdadgerdir voru an fullnaegjandi arangurs. Hja einu barni uppgétvadist
leki um gattaskipt stuttu eftir inngrip en pa fannst annad liti® op sem lokadist sjalfkrafa premur arum
eftir inngrip. Erfitt var ad meta hvort petta veeri adgerd an arangurs par sem lagfeeringin a hinu opinu
heppnadist fullkomnlega. Samkvaemt skilgreiningunni um arangur pa taldist skurdéadgerdin an
fullnaegjandi arangurs par sem opid var ekki lokad. Hitt barni® var med Noonan heilkenni og foér i
skurdadgerd a ASD asamt PS (pulmonary stenosis). Einum manudi eftir skurdadgerdina var barnid
med hjartabilunareinkenni en pau voru horfin i endurkomu ari seinna og enginn leki sast um bét i
6mskodun. Barnid kom & slysa — og bradadeild fimm arum seinna vegna blédpurrdarkasts (TIA). ba
uppgotvadist leki um boétina sem var lagfaerdur i hjartapraedingu med 10 mm Amplatzer tappa.

Ein praeding var an arangurs par sem ekki tokst ad fa festu a tappann pvi hann slést endurtekid
i tviblédkuloku og loka purfti opinu i skurdadgerd. Arangur i preedingum i sambaerilegum erlendum
rannsoknum var 6rlitid lakari en hér eda 83 — 96,3% (39, 54, 62, 64, 66). Helstu astaedur pess ad

arangur nadist ekki i ofangreindum rannséknunum voru ef tappinn losnadi fra opinu og for i
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lungnaslagaed eda meginholsblaaed. | peim preedingum purfti ad fjarleegja tappann og loka opinu med
skurdadgerd. Einnig voru praedingar an arangurs ekki nadist lega a tappa vegna of litilla kanta eda
vegna pess ad opin voru of stor fyrir isetningu tappa.

Nokkrum bérnum i pessari rannsékn var aetlad ad fara i praedingu en haett var vid eftir TEE par
sem opid var of stért eda kantar voru of litlir fyrir praedingu. bad var ekki talid praeding an arangurs par
sem praedingin var ekki reynd. betta undirstrikar mikilveegi TEE fyrir og & medan praedingu stendur.
Astaedur fyrir gédum arangri hérlendis ma pvi rekja til gédrar akvaradanatdku i TEE um hvada op eru

praedingarhaef og hver ekki.

5.6.2 Gerod bétar/tappa

Bét ur gollurshusi sjuklings var notud i 97% tilvika i skurdadgerd. i tveimur tilvikum var bét Gr nauti/kalfi
notud i stadinn. Pegar bét ur gollurshusi sjuklingins er notud parf ad medhdndla hana i gluteraldehydi
fyrir isetningu. Gluteraldehydid kemur i veg fyrir ad botin missi métunareiginleika 4dur enn han er
saumud i opid (67). | peim tilfellum sem gluteraldehyd var 6faanlegt voru notast vid tilbanar baetur ar
gollurshusi nauts/kalfs (Hrédmar Helgason munnl. uppl. 2017).

Amplatzer Septal Occluder (ASO) tappi var notadur flestum tilvikum en Amplatzer Patent
Foramen Ovale tappi i sex bérnum. Af peim sem fengu PFO tappa voru prir med PFO op. Munurinn &
tdppunum er midjustykkid. A PFO téppunum er midjan iléng par sem fésturop mynda yfirleitt géng
midad vid midjuna & ASO sem er hringlaga af sama pvermali og opid sjalft (68). Akvérdun um ad nota
PFO tappa framyfir ASO voru metnar i hveriju tilviki fyrir sig (Hrédmar Helgason munnl. uppl. 2017).

5.6.3 Fylgikvillar

Fjoldi fylgikvilla eftir skurdadgerd voru fleiri og alvarlegri en eftir preedingu (Tafla VI,VII, XIl og XIII).
Samkvaemt pessari rannsokn voru fylgikvillar i kjolfar skurdadgerda a ASD hérlendis nokkud algengari
en erlendis. Adrar rannsoknir hafa lyst fidlda fylgikvilla i kjolfar 24 — 68% skurdadgerda (42, 53, 62, 66)
midad vid i kjdlfar 95% skurdadgerda hérlendis. | sému rannséknum var hlutfall alvarlegra fylgikvilla i
kjolfar skurdadgerda heldur laegra eda 4 - 6,8 midad vid 18% hérlendis.

Skraning fylgikvilla i pessari rannsékn var mogulega oftulkud pvi skrad var eftir lysingum a
rontgenmyndum af lungum, hjartalinuritum, gjérgeeslu — og dagdeildarnétum en ekki studst vié télulegar
stadreyndir pvi paer voru ekki til stadar.

Alvarlegir fylgikvillar i erlendum rannséknum voru t.d. enduradgerd vegna botar sem losnadi ur
opinu eda vira sem losnudu Ur bringubeini (53, 58, 62). Engin slikt tilfelli komu upp hér en sjé born i
pbessari rannsékn foru i enduradgerd, par af féru fjdgur bérn féru i enduradgerd vegna mikils vokva i
gollurshusi par sem pau voru i haettu & teppingu (tamponade). | enduradgerdunum var sett upp
drenslagna til ad hleypa vékvanum ut. Eitt barn for i enduradgerd vegna blaedingar og stiflu i drensléngu
og annad vegna slimtappa i berkju sem olli andnaud. Pad barn, sem fér i enduradgerd vegna slimtappa
i berkju, hafdi haft endurteknar o©ndunarferasykingar fyrir adgerd, pvi getur skyringin &
ondunarfeerasykingunum verid slimtappinn. Hja sama barni skrapp vir ur timabundna gangradnum til
og fér undir hid, vid tdku hans, og seekja purfti virinn i svaefingu. Svipadir alvarlegir fylgikvillar saust i

sambeerilegum erlendum rannséknum (53, 66).
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Eitt barn purfti varanlegan gagnrad eftir ad hafa farid i gattasleglarof (AV blokk) eftir aftengingu
vid hjarta— og lungnavél & skurdadgerdarbordinu. | einni skurdadgerd stifladist HLV og hnoda purfti
barnid i 5 — 7 minatur. Vélin komst aftur i gang og barnid hlaut ekki skada. Eitt barn purfti ad rafvenda
eftir aftengingu vid hjarta— og lungnavél og for pad vel.

Minnihattar fylgikvillar eftir skurdadgerd voru medal annars sykingar, lungnabdlga, vokvi i
brjéstholi, vokvi i gollurshusi, loftbriést og hjartaslattartruflanir. Erlendar rannsoéknir syna svipada
fylgikvilla par sem hjartslattartruflanir voru algengastu fylgikvillarnir (53, 62, 66). Algengasti minnihattar
fylgikvillinn i pessari rannsdkn var lungnahrun (atelectasis). Adrar erlendar rannsdknir skradu ekki
fylgikvillann eda tilgreindu hann adeins ef lungnabdlga fylgdi med (53, 66).

Ekkert barn fékk alvarlegan fylgikvilla i kjélIfar preedingar hérlendis en erlendar rannséknir syndu
alvarlega fylgikvilla i kjolfar 0 — 1.6% preedinga (53, 62, 66). Helstu alvarlegu fylgikvillarnir voru ef tappi
skordadist ekki og feerdist i lungnaslagaedar eda 6seed sem leiddi til ad fjarleega purfti tappann og loka
opinu i skurdadgerd. Likleg skyring & pessum fylgikvilla er uppsetning of litils tappa midad vid steerd a
ASD.

Minnihattar fylgikvillar komu i kjolfar sj6 (23%) praedinga. Pa ber helst ad nefna héfudverki eda
einkenni um migreni hja tveimur (7%) sjuklingum og adrir tveir fengu hjartaslattartruflanir. Adrar erlendar
rannsoknir hafa synt fram & pennan fylgikvilla i 3 - 4.5% (39, 66). Nokkrar tilgatur hafa verid settar fram
um hvers vegna bornin eru ad fa migreni eftir lokun & ASD. Ein tilgatan segir ad héfudverknir séu
ofnaemisvidbrogd vid nikkelinu i Amplatzer tappanum (69). Tvo (7%) bdrn fundu fyrir
hjartaslattartruflunum eftir praedingu, eitt fékk hradatakt en hitt aukasldg. Sambeerilegar erlendar
rannsoknir & lokun ASD med Amplatzer tappa syndu fram a hjartaslattartruflanir hja 2 - 4% eftir
preedingu (39, 53, 66). Eitt (3%) barn fékk margul (hematoma) i praedingarsar sem er pekktur fylgikvilli,
Onnur rannsokn syndi fram & margul i 3.7% tilvika (39). Einn sjuklingur kvartadi um verki i preedingarfeeti
sem var talin taugaverkur og annad fékk ésaedarlokuleka. Adrar rannsoknir greindu ekki fra slikum
tilfellum. Hugsanlega hefur barnid sem fékk 6saedarlokuleka eftir praedingu verid med op an fremri og

efri (anterior — superior) kanta pannig ad tappinn hefur tekid festu i 6saedarrét sem orsakadi lekann.

5.6.4. Gjorgeeslu- og legutimi

Medaltimi & gjérgaeslu eftir skurdadgerd var rumir tveir soélarhringir en enginn dvaldi a gjorgeeslu eftir
preedingu. Medaltimi & gjérgaeslu eftir skurdadgerd a erlendum stofnunum var 0,83 - 1,6 dagur (53,
58). Fleiri yngri bérn voru i rannsdknarpydinu hér midad vid erlendis sem getur skyrt asteeduna fyrir
lengri gjorgeeslutima hérlendis. Pau bdérn sem féru inn a gjérgaeslu eftir praedingu i erlendum
rannsoknum voru 6ll undir 10 kg og medalgjorgeeslutiminn var 12 kist (53) ekkert barn var undir 10 kg
i preedingarhépnum i pessari rannsokn.

Lengsti gjorgeeslutiminn var 12 dagar, barnid fékk mikinn vokva i gollurshus, for i enduradgerd
til ad hleypa vokvanum ut og fékk sidan lungnabdlgu. Barnid fékk videigandi medferd a gjorgaeslu og
utskrifadist eftir 15 daga dvol & spitalanum. Helstu asteedur lengri gjérgeeslutima voru enduradgerdir
vegna vokva i gollurshusi par sem hleypa purfti vikvanum ut med drensléngu (sja 1id 5.6.3). Medaltimi

a drensléngu var 1.5 dagur (£1.3), stysti timinn var halfur dagur en lengsti timinn 8 dagar.
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Medallegutiminn eftir skurdadgerd var rim vika eda 7.1 (= 2.5) dagar. Erlendar rannsoknir
syndu ymist styttri eda lengri tima 3,6 - 8,4 dagar (53, 58, 66). Sama barn var med lengsta legutima og
lengsta gjorgaeslutima. Annad barn dvaldi jafn lengi eda 15 daga & spitalanum vegna iferdar i lungum
og loftbrjosts eftir skurdadgerdina.

Medaltimi & 6saedartdng i erlendum rannséknum var 17.9 — 32.1 minuatur (64, 70) og medaltimi
a hjarta— og lungnavél var 23.4 — 58.7 minatur (53, 64). Medaltimi a 6saedartdbng og a hjarta- og
lungnavél voru sambeerilega langir i pessari rannsokn.

Medallegutimi barna sem foru i praedingu var rimur soélarhringur eda 1,2 (£ 0.5) dagar. Venjan
er ad bdrn sem fara i praedingu a Landspitalanum komi inn ad morgni og fari heim soélarhringi sidar.
Adrar rannsoknir syndu svipadan eda lengri legutima 1,2 — 3,6 dagar (39, 53, 58, 66).

Geislunartimi i preedingu er timinn sem barnid eru undir geislunarahrifum fra rontgengeislum &
medan tappanum er komid fyrir i opid. Geislunartimi var sambaerilegur og i sumum tilvikum laegri en i
erlendum rannsoknum eda 7.3 — 28 minutur (42). Upplysingar um geislunartima vantadi fyrir sjo bérn,
medalgeislunartimi i rannsokninni var 9.5 minutur. Stuttur geislunartimi hérlendis endurspeglar ad

barnahjartalaeknar a Landspitala eru fljotir ad na réttri legu a tappanum i praedingu.

5.7 Endurkomur

Endurkomur eftir inngrip & opi @ milli gatta eru eru einum, premur og sex manudum eftir adgerd og sidan
einu ari sidar. | endurkomu er tekin hjartahlustun, hjartalinurit og émskodad med litadmun. Athugad er
hvort leki sé um boét/tappa, hvort hjartahdlf séu edlileg ad staerd og hvort pad sé vokvi i gollurshusi.
Hjartalaeknir metur hvort porf er a frekari eftirliti eftir hverja endurkomur pvi voru sum bérnin Utskrifud
ur eftirliti pratt fyrir ad eitt ar hafdi ekki 1idid fra inngripinu.

i badum hépunum maettu flest bérn i fyrstu endurkomuna einum manudi eftir inngripid eda 74%
barna sem féru i skurdadgerd og 83% barna sem foru i preedingu. Fleiri voru med 6edlilegt hjartalinurit,
utvikkanir & haegri hjartahdlfum og vokva i gollurshusi i endurkomum eftir skurdadgerd en eftir
preedingu. brju (6%) born voru med leka um boét eftir skurdadgerd og prju (12%) voru med leka um
tappa einum manudi eftir lokun & ASD. Lekinn var horfinn einu ari eftir endurkomu hja 6llum bérnunum
nema hja einu barni sem for i skurdadgerd. Afdrif barnsins med lekann um bétina er ekki vitad.

Hlutfall barna i endurkomum eftir skurdadgerd var 45 — 74%, engar upplysingar um endurkomur
fengust fyrir prji bérn sem bjuggu 6ll & landsbyggdinni. Helstu dtkomur Ur endurkomum voru ad tvo
bérn greindust med langvinna gollurhdsboélgu einu ari eftir adgerd. Adrar rannséknir syndu ekki slik
tilfelli. Hlutfall barna i endurkomum eftir preedingu var 33 — 83. Oll bérn komu & einhverjum timapunkti
i eftirlit eftir praedingu.

i endurkomum einu ari eftir skurdadgerd i erlendum rannséknum var hlutfall peirra med leka
um boét 0 — 2.7% (53, 67, 70). Ad 66ru leyti voru upplysingar um endurkomur eftir preedingu og

skurdadgerd takmarkadar i flestum rannséknum.
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5.8 Naestu skref
Par sem einkenni ASD koma yfirleitt ekki fram fyrr enn a fullordinsarum veeri gagnlegt ad kanna nygengi
ops a milli gatta sem porf veeri ad loka, @ medal fullordinna. Einnig veeri haegt ad athuga hvada einkennni
leida greininguna i ljés og skoda & hvada aldri einstaklingarnir greinast.

Munurinn & milli kynja er athyglisverdur, par sem engar skyringar eru til hvers vegna
hjartagallinn greinist helmingi oftar hja stilkum en drengjum. Moégulega yta O&skilgreindar
stokkbreytingar a genum X — litnings undir myndun hjartagallans en pad mun vaentanlega skyrast i

framtidarrannsdknum.

5.9 Kostir og takmarkanir rannséknar

Rannsoknin nadi til allra barna med op a milli gatta sem var lokad & Landspitla @ arunum 1997 — 2016.
petta gefur rannsoékninni sérstddu ad pvi leyti ad aldrei hefur verid gerd samantekt a lokun a ASD hja
heilli pjod adur. Medferd barnanna var a faum hoéndum, par sem adeins eru nokkrir starfandi
barnahjartaleeknar & islandi og pvi adgengi ad upplysingum gott.

Rannsoknin er afturskyggn og byggir a skrasetningum aftur i timann. Skraning upplysinga var
abotavant i sumum tilfellum. Sem deemi ma nefna ad pad vantadi ndkveema meelingu & staerd ops hja
fimm bérnum i praedingu, sérstaklega hja brnum med PFO. Hja peim bdrnum var opinu einungis lyst
med lysingarordum eins og litid eda stort. Vid mat & utvikkun hjartahélfa var einnig studst vid lysingar
a omskodun, par sem utvikkanir voru sagdir litlar, nokkur, midlungs eda mikil.

Tveer breytur voru teknar af breytulistanum, hjartalinurit fyrir inngrip og meeling framhjahlaups
(shunt). Hjartalinuritin eru yfirleit 4 pappirformi sem eru skénnud sidar inn i Ségukerfid. | meirihluta
sjukraskraa i Soégukerfinu vantadi hjartalinuriti® og pvi var breytan tekin af listanum. Meeling a
framhjahlaupi er gerd med i litadmum. Pa er hlutfallid a milli bl6dflaedis til lungna og blédflaedis um
0sae9 til likama meelt (Q,:Qs). Reiknad hlutfall var adeins i sjukraskrém hluta sjuklinga og pvi var su

breyta einnig tekin af breytulistanum.

5.10 Lokaoré

Mikilvaegt var ad meta arangur adgerda a bérnum med op a milli gatta a Landspitala par sem engin
samantekt yfir skurdadgerdir og preedingar hefur verid gerd fra pvi ad slikar adgerdir héfust par arid
1997. bad var mikill avinningur fyrir bornin, foreldra peirra, Landspitala og samfélagid pegar adgerdirnar
héfust hérlendis. Adur purftu bérnin ad ferdast langar vegalengdir til ad fa bét meina sinna sem olli alagi
a pau og foreldra peirra. Einnig var pad hagkvaemara fyrir samfélagié ad hafa starfsemina hérlendis par
sem sem kostnadur vid hverja skurdadgerd erlendis eru rimar tvaer milljonir en adeins rum milljon a
Landspitala.

Enn meiri avinningur fékkst pegar hjartapreedingar til lokunar @ ASD hoéfust. Bérnin fengu feerri
og minnihattar fylgikvilla midad vid skurdadgerdirnar og dvoldu styttra a spitalanum. Hjartapraedingar
teljast pvi hagkvaemari og heppilegri kostur fyrir barni®, foreldra og samfélagid.

Hoéfundar vona ad rannsoknin veiti barnahjartaleeknum & Barnaspitala Hringsins innsyn i géd
storf peirra og gagnist foreldrum hjartaveikra barna til ad taka upplysta akvérdun um medferd barna

sinna.
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5.11 Alyktanir

Hjartapraedingar og skurdadgerdir eru 6likar adgerdir vid lokun ASD og pvi erfitt ad bera pser saman.
Meiri aheetta & fylgikvillum fylgir i kjolfar skurdadgerda midad vid preedinga vid lokun & opi milli gatta.
Samt sem adur er mikilvaegt ad bera saman pessi tvd mismuandi inngrip par sem pau eru baedi notud
til ad lagfaera sama hjartagallann. A heildina litid er haegt ad alykta ad baedi inngripin, praeding og

skurdadgerd, séu 6ruggar og arangurrikar medéferdir vid lokun ASD hérlendis.
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Vidauki 1

AN

w
LANDSPITALI

HASKOLASJUKRANUS

Hrédmar Helgason, sérfreedilecknir
Barnaspitala Hringsins
Landspitala v. Hringbraut

Landspitala, 29. névember 2016
OB/ei Tilv.16, LSH 99-16

Efni: Lokun 4 opi 4 milli gitta 4 Arunum 1997-2016 hja islenskum bérnum

Agzeti Hromar.

Visad er til erindis bins til undirritads 23. névember sl. par sem éskad er heimildar til ad
framkveema ofangreinda rannsékn 4 Landspitala. Fram kom ad pu ert 4byrgdarmadur
rannsoknarinnar og samstarfsmenn eru Sara Margrét Gudnyjardottir, leeknanemi vid
Haskola Islands og Gylfi Oskarsson, sérfradilaeknir vid Barnaspitala Hringsins.

Hér med er veitt heimild til ad ofangreind rannsokn fari fram 4 Landspitala og jafnframt er
veittur adgangur ad sjikragdégnum sem tengjast rannsdkninni. Leyfid er had pvi ad fyrir
liggi sampykki Visindasidanefndar og mun adgangur ad sjikraskram verda opnadur pegar
bad liggur fyrir.

Med kvedju og 6sk um gott rannséknargengi,

Olafur Baldursson,
framkveemdastjori leekninga

Afrit:

Kristjan Erlendsson, formadur Visindasidanefndar
Linda Kristmundsdéttir, framkveemdastjori
Magnus Gottfredsson, yfirleknir visindadeildar

FRAMKYVZMDASTIORI LEKNINGA
LSH Eiriksgotu 5 « 101 Reykjavik * Simi 543 1103 « Fax 543 1112 « Netfang: olafbald@landspitali.is + www.landspitali.is

48



Breytulisti:

Vidauki 2

Sjuklingar sem gengust undir opna adgerd

Almennt

Feedingarar, aldur vid skurdadgerd, kyn, heaed, pyngd, ar lokunar, adgerdardagur,
astaeda lokunar, aldur vid greiningu, adrar sjukdémsgreiningar, adrir veegir hjartagallar,

fyrirburi (<36 v medganga)

Rannsonir fyrir adgerd

Adgerd

Fylgikvillar

Sjukrahuslega

Eftirlit

Hjartadbmun  (steerd ASD secundum (mm), gerd ASD, fjoldi opa,
cribriform/slagaedagulpur)

Dilatation a haegri slegli (Engin, litil, midlungs, mikil)

Dil & heegri gatt (Engin, litil, midlungs, mikil)

Réntgenmynd (sedavikkun, staekkad hjarta)

Hvernig bét
Timi & hjarta og lungnavél
Timi a 6saedartdng

Timi med drensléngur

Alvarlegir fylgikvillar (Daudsfall, heilaafall, enduradgerd v. bleedinga, syking i midmaetti,
los & sternum, varnalegur gangradur, SVC obstruction)
Veegari fylgikvillar (Lungnabdlga, loftbrjost, vokvi i brjostholi, vokvi i pericardium,

hjartslattaréregla (hradataktur, blokk), annad)

Lengd dvalar a Gjoérgaeslu
Lengd sjukrahussdvalar

3 manudir
6 manudir
Eitt ar

Sjuklingar sem gengust undir lokun i hjartabraedingu

Almennt

Feedingarar, aldur vid skurdadgerd, kyn, heaed, pyngd, ar lokunar, adgerdardagur,
astaeda lokunar, aldur vid greiningu, adrar sjukdémsgreiningar, adrir veegir hjartagallar,

fyrirburi (<36 v medganga), faedingarar

Rannsonir fyrir adgerd

Hjartadmun (staerd ASD secundum (mm), gerd ASD, fjéldi opa)
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Dilatation a haegri slegli (engin, litil, midlungs, mikil)
Dil & heegri gatt (engin, litil, midlungs, mikil)

Rontgenmynd (aedavikkanir, staekkad hjarta)

Hjartapraeding
Vélindadmun (Steerd a opi)
Belgmaeling (Steerd a opinu)
Implant (Tegund, steerd)
Geilsunartimi

Fylgikvillar

Bleeding, syking, loftbrjost, pericarditis, blaeding i pericardium, hjartslattartruflanir
(hradataktur, blokk), annad (implant losnar, migreni, slappleiki)
Sjukrahuslega (dagar)
Lengd dvalar & Gjérgaeslu/uppvéknun
Lengd sjukrahussdvalar
Eftirlit
3 manudir
6 manudir
Eitt ar
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