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HOVEDBUDSKABER

Overlevelsen er markant forbedret hos patienter med medfødt hjertesygdom, og i dag findes flere voksne end
pædiatriske patienter.

Senkomplikationer som arytmi, proteintabende enteropati  og degenererede klapper ses nu hyppigere.

Minimalt invasive kateterbaserede interventioner som hjerteklapimplantationer, arytmiablation og ligering af lymfekar
er nye lovende behandlingsmuligheder.

Prognosen for patienter med medfødt hjertesygdom (CHD) er markant forbedret igennem de seneste årtier.
Forbedret diagnostik, kirurgiske og kateterbaserede interventioner, medicinsk behandling og fokus på
opfølgning har betydet, at > 90% af alle børn, som er født med CHD, i dag overlever til voksenalderen [1].
Antallet af nulevende patienter med CHD er derfor stigende og var ved sidste opgørelse fra Danmarks Statistik
ca. 32.000 patienter svarende til 0,5% af den danske befolkning.

Den forbedrede overlevelse har medført en demografisk ændring, så der i dag er flere voksne end børn med
CHD, modsat tidligere hvor behandlingen af CHD overvejende var et pædiatrisk speciale [2] (Figur 1). Samtidig
har den forbedrede overlevelse ført til nye kliniske problemstillinger såsom behov for behandling af
senkomplikationer som arytmi, hjertesvigt, proteintabende enteropati (PLE) og residuallæsioner – typisk med
degenererede hjerteklapper.
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Trods den voksende population er udfordringen fortsat, at patientgruppen er meget heterogen, hvilket
vanskeliggør evidensgenererende studier af nye behandlingsmetoder. Nedenfor er beskrevet tre nyere
behandlingstiltag, som er introduceret inden for de seneste år, og som trods ukontrollerede data vurderes at
have bidraget positivt til bedring af patienternes livskvalitet og morbiditet.

Milepæle inden for behandling af medfødte hjertesygdomme

Pulsed field ablation

Op til 50% af patienterne med CHD vil, inden de fylder 65 år, få atrial arytmi. Årsagerne er multiple og kan
skyldes et medfødt ekstra ledningsbundt, en residuallæsion, f.eks. hjerteklapsygdom, elektrofysiologisk
abnormitet eller arvæv efter tidligere hjertekirurgi [3]. Atrial arytmi kan være invaliderende og hos patienter
med kompleks CHD livstruende [4]. Medicinsk behandling af atrial arytmi er oftest ikke effektiv, hvorfor de
fleste patienter med CHD tidligere fik foretaget en kateterbaseret radiofrekvent ablation. Trods vellykket
ablation har patienterne en høj recidivrate af arytmi [5].

Pulsed field ablation er en ny teknologi, der har vist lovende resultater. Behandlingen er multiple
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mikroelektriske impulser, som sendes til myokardiet og medfører irreversible skader på cellemembranen.
Hjertets myocytter er meget følsomme for de elektriske impulser, mens de omkringliggende vævstyper er
mindre følsomme. Dette giver en god behandlingseffekt samtidig med reduceret risiko for skade på de
omkringliggende strukturer omkring hjertet. Metoden har kun været anvendt i Europa siden 2021, men der er
indtil videre gode egne erfaringer hos patienter med CHD og tidligere behandlingsresistent arytmi. Der er
desuden publiceret positive resultater for patienter med atrieflimren [6]. Langtidsdata for recidiv af arytmi ved
denne behandling afventes.

Kateterbaseret indsættelse af hjerteklapper

I 2000 blev den første biologiske pulmonalklap indsat via et kateter indført via en femoral vene hos en patient
med degenereret kirurgisk klapprotese mellem højre ventrikel og truncus pulmonalis [7].

En biologisk pulmonal klapprotese har en gennemsnitlig holdbarhed på 10-15 år. Tidligere var den eneste
mulighed for behandling af degenererede hjerteklapproteser en ny åben hjerteoperation med ubehag for
patienterne og øget risiko for komplikationer grundet adhærencer, blødning og lange operationer [8].
Anvendelsen af kateterbaserede hjerteklapproteser har gennem de seneste årtier betydet, at reintervention for
degenererede kirurgisk biologiske hjerteklapper er foregået mere skånsomt hos patienter, som er teknisk
egnede til denne procedure.

Hvor kateterbaseret hjerteklapindsættelse hidtil har været forbeholdt patienter, som tidligere har fået indsat
kirurgisk hjerteklap, er der nu introduceret nye hjerteklapsystemer. Forskellen fra de oprindelige
kateterbaserede hjerteklapper er, at de kan ekspanderes til større diameter og derfor erstatte det tidligere behov
for, at den første klapprotese skulle indsættes ved åben hjertekirurgi. Landtidsresultater med henblik på
holdbarhed, arytmiforekomst/-behandling og mulighed for kirurgisk fjernelse ved f.eks. endokarditis foreligger
ikke [9-11].

Lymfekarinterventioner

Den forbedrede behandling har betydet, at selv børn med meget komplekse hjertesygdomme som f.eks.
univentrikulært hjerte kan overleve på grund af pallierende behandling med et total cavo-pulmonal connection
(TCPC)-kredsløb, hvor det systemvenøse blod føres uden om hjertet og direkte til pulmonalarterierne.

Patienter med TCPC-kredsløb kan udvikle en alvorlig komplikation kaldet PLE, hvor patienterne udskiller store
mængder protein i tarmen og kan udvikle ødemer, ascites, pleura- og/eller perikardieeffusion. Årsagen til PLE
kendes ikke, men er formentlig multifaktoriel, hvor bl.a. lymfeinsufficiens menes at være en medvirkende
faktor [12, 13]. PLE er en progressiv sygdom, som hidtil har haft begrænset behandlingsmuligheder fraset
hjertetransplantation, som oftest kurerer tilstanden [14, 15].

Ved hjælp af nye MR-skanningsteknikker kan man visualisere lymfekarabnormiteter, som via perkutan adgang
kan lukkes ved en kateterbaseret procedure. Perkutan embolisering af lymfekar har vist lovende resultater i
forhold til behandling af PLE. Behandlingen kurerer ikke den underliggende årsag til udvikling af PLE, men er
for patienterne en palliativ behandling til symptomlindring og forbedret livskvalitet. Samtidig kan behandlingen
medvirke til udskydelse af tidspunktet for en evt. fremtidig hjertetransplantation [16, 17].

Fremtidige udfordringer inden for medfødte hjertesygdomme

Patienter med CHD har i takt med den forbedrede overlevelse vist sig at have en forøget forekomst af tidlig
aterosklerotisk hjerte-kar-sygdom, hvilket muligvis kan tilskrives livsstilsmønstre med mindre fysisk aktivitet og
overvægt. Derfor er der behov for øget fokus på livsstilsfaktorer for at forebygge aterosklerotisk hjerte-kar-
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sygdom hos patienter med CHD [18, 19].

Hjertesvigt er desuden hyppigt forekommende og er i dag en af de hyppigste dødsårsager hos patienter med
CHD. Hjertesvigt hos patienter med CHD er ofte vanskelig at behandle medicinsk, fordi de fleste præparater til
venstresidig systolisk svigt ikke er effektive ved højresidigt og diastolisk hjertesvigt, som ofte forekommer i
denne patientgruppe.

Konklusion

Trods store fremskridt i behandlingen af patienter med CHD med forbedret overlevelse samt introduktion af nye
og minimalt invasive behandlinger, som muligvis kan reducere morbiditeten og øge livskvaliteten, er der fortsat
mange udfordringer. Disse kræver fortsat årvågenhed og udvikling af specialet.
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SUMMARY

Congenital heart diseases

During the last decades, the prognosis for patients with congenital heart disease (CHD) has gone through a
tremendous development due to improvement in diagnostic tools, treatment, and follow-up. This has resulted in
a demographic change of the population with CHD so that the number of adults exceeds that of paediatric
patients. The improved survival has led to new challenges including re-interventions addressing residual lesions
as well as long-term complications such as arrhythmia and heart failure. This has resulted in the development of
novel catheter-based interventions e.g. percutaneous valve implantation, pulsed-field ablation, and lymphatic
procedures as summarised in this review. Despite this, further developments are needed since morbidity and
mortality are still significantly increased in patients with CHD compared to the background population.
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