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Transpositioner, vuxenperspektivet

Agrenska ér ett nationellt kompetenscentrum for
sdallsynta diagnoser och en unik métesplats for barn,
ungdomar och vuxna med funktionsnedsattningar,
deras familjer och professionella. Det ar belaget pa
Lilla Amunddn séder om Goteborg.

Agrenska &r en idéburen organisation som bedriver flera olika
verksamheter, sdsom familje- och vuxenvistelser, korttids- och
sommarverksamhet, personlig assistans samt kurser, utbildningar
och konferenser. Agrenska driver ocksé Informationscentrum for
séllsynta halsotillstdnd som ansvarar for att ta fram och kvalitetssékra
informationstexter till Socialstyrelsens kunskapsdatabas om sallsynta
halsotillstand och sprida information om dessa.

Varje &r arrangerar Agrenska drygt tjugo vistelser fér familjer och
sex vistelser for vuxna med sallsynta diagnoser.

Under tre dagar far deltagarna kunskap, méjlighet att utbyta
erfarenheter och traffar andra i liknande situation.

Programmet innehaller forelasningar och diskussioner kring
aktuella medicinska ron, psykosociala aspekter samt det stdd
samhallet kan erbjuda. Vuxenvistelsen for transpositioner
genomférdes via live-streaming.

Denna dokumentation bygger pa forelasningarna i samband med
familjevistelsen och ar skriven av Johanna Lagerfors, redaktor vid
Agrenska. Innan informationen blir tillganglig fér allmanheten har
varje forelasare faktagranskat texten. For att illustrera hur det kan
vara att leva med en transposition berattar en av deltagarna om sina
erfarenheter. Personen i intervjun har i verkligheten ett annat namn.

Dokumentationerna publiceras aven pa Agrenskas webbplats, dar de
kan laddas ner i pdf-format: agrenska.se.

© Agrenska 2021, nr 624 2



Transpositioner

Forelasare som har bidragit till innehallet i denna dokumentation

Hakan Wahlander, 6verlakare pa Barnhjartcentrum vid Drottning
Silvias barnsjukhus i Géteborg.

Magnus Segerstrom, psykolog pa Sahlgrenska universitetssjukhuset
i Goteborg.

Linda Ashman Kroonstrom, overfysioterapeut pa Sahlgrenska
universitetssjukhuset/Ostra i Goteborg.

Simon lvarsson, dietist p& Enheten for klinisk nutrition vid
Sahlgrenska universitetssjukhuset i Goteborg.

Medverkande fran Agrenska

AnnCatrin Rojvik, senior radgivare.

Louise Jeltin, koordinator och assistanssamordnare.
Johanna Lagerfors, redaktér for dokumentationen.

Har nar du oss

Adress Agrenska, Box 2058, 436 02 Hovas
Telefon 031-750 91 00
E-post agrenska@agrenska.se

© Agrenska 2021, nr 624 3



Transpositioner

Innehall

Transposition av de stora K&arlen ... 5
Fragor till Hakan WAhIanNder ............cccvevvviiieiiieie e 15
Sofia foddes med en transposition pa hjartat ..............cc..ccevveennee.. 16
Psykologiska aspekter vid hjartsjukdom.............cccceeeieeeiiiiiiiinnnnnn. 18
Fragor till Magnus SEgerstrom .........c..cccvveeeeveeieieeeiiieeeiireeeeineeens 23
Sofia aterhamtade sig snabbt efter operationen..............c............ 24
ROrelse 0Ch N&lISA ..........ccuiiiiiiiii 25
Fragor till Linda Ashman Kroonstrom.........ccceeeeeevvveeeeeevveeeeeennen. 27
Sofia arbetar Som SjuKSKOterska ............oovvvvveiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiicee, 28
H&alsosamma matvanor ... 29
Fragor till Simon IVarsSSON ...........cccveivuveiieeiee s se e 31
SOfia OPEIrEras IgEN......cevviiiiiiiiiiiiiiieeeeeeee ettt 32
SaMEIEtS StOU .....evvviiiiiiiiiiiiiieeeeeeeeeee e 34
Nya utmaningar vantade Sofia............ccccccviiiiiiiiiiiii 38
Riksforbundet Sallsynta diagnoSer........cccoeeevvvvviiiiiieeieeeeeeiinn. 40
Informationscentrum for sallsynta halsotillstand ........................... 41
Sofias liv borjar aterga till det normala .........ccccoeeeevevveeeeeciiieeeenee, 42

© Agrenska 2021, nr 624 4



Transpositioner

Transposition av de stora karlen

— Transposition av de stora karlen ar ett medfott
hjartfel som kraver medicinska atgarder.
Operationerna som goérs under nyféddhetsperioden
ger hog 6verlevnad och god livskvalitet, men medfor
ocksa vissa okade risker pa sikt.

Det sager Hakan Wahlander som ar barnkardiolog och
overlakare pa Barnhjartcentrum vid Drottning Silvias
barnsjukhus i Goteborg.

Hjartats funktion ar att forse kroppen med syresatt blod. | ett normalt
fungerande hjarta tas blod fran de bada halvenerna emot av héger
férmak och kammare, och fors vidare till lungorna dar det syresatts.
Det syrerika blodet tas emot av vanster formak och kammare, for att
sedan pumpas vidare ut till kroppens organ.

— De har tva kretsloppen, systemcirkulationen och lungcirkulationen,
fungerar pa olika satt, sager Hakan Wahlander. Systemkretsloppet pa
vanstersidan bestar av olika mindre kretslopp till de olika organen,
sasom mage/tarm, njurar, muskler och hud. De olika organen har
vaxlande krav pa syresatt blod i olika situationer. Nar du springer
behovs det mer blod till musklerna, och nér du ater behdvs det mer
blod i tarmen. Hjarnan behover ungefar lika mycket blod hela tiden.

— Kroppen styr helt enkelt cirkulationen utifran situation. For att kunna
styra flodet till olika organ behdvs ett motstand i karlen och ett hogt
tryck.

I lungcirkulationen behdvs inte lika hogt tryck och karlmotstand,
eftersom lungorna ligger i ungefar samma héjd som hjartat.

Hjartats arbete sker i tva faser: systole (nar det drar ihop sig och
pumpar ut blodet), och diastole (nar det slappnar av och fylls med nytt
blod).

Undersdkning av hjartat

EKG &r en metod som anvants sedan 1920-talet for att undersdka
hjartats elektriska strommar. Med EKG kan man se om hjartat arbetar
samordnat.

— Vi satter elektroder pa flera punkter pa kroppen for att se hur ett och
samma hjartslag paverkar olika delar av kroppen. Vi kan se rytmen
och huruvida hjartat sviktar eller om vaggarna blivit fortjockade
nagonstans, sager Hakan Wahlander.
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En annan metod &r ultraljud, som utvecklades p& 1970-talet. Metoden
gar ut pa att man anvander sig av ljudvagor och registrerar hur de
studsar tillbaka beroende pa vilken typ av vavnad de gar igenom.
Hjartat ar ett organ med vatska och vavnad, vilket gér att det lampar
sig val for ultraljudsundersokning.

Katetrisering ar en avbildning som gors med hjalp av réntgen och
kontrastvatska. Man gar in i karlen med en kateter och kan d& mata
tryck och blodfléde samt genomféra olika behandlingar for att
exempelvis vidga klaffar. Metoden utvecklades under 1940- och
1950-talen.

Datortomografi (CT/DT) ar en nyare och mer avancerad avbildning av
hjartat som ocksa gors med rontgen och kontrastvatska. Den har
utvecklats under 2000-talet och forfinats i takt med att datorerna blivit
allt kraftfullare. Med metoden finns mdjlighet till 3D-rekonstruktion av
hjartat, vilket ger en tydligare bild.

Magnetkameraundersdkning ar en avbildning av hjartat som goérs
utan réntgen och stralning. | stallet anvander man sig av magnetfalt.
Aven magnetkameraundersokning ger méjlighet till en avancerad
avbildning av hjartat, inklusive 3D-rekonstruktion, och metoden har
anvants de senaste 10-20 aren.

— Man kan skapa manga bilder pa kort tid och darmed mata
exempelvis volym och hjartfunktion, sager Hakan Wahlander.

Medfodda hjartfel

Medfodda hjartfel uppstar tidigt i graviditeten. Ett foster med ett
allvarligt hjartfel klarar sig under fostertiden tack vare att syresatt blod
kommer ifran moderkakan (och inte via lungorna). Ungefar 8 av

1 000 nyfodda har ett medfott hjartfel.

— Den siffran 6kar idag nagot, vilket beror pa att vi blivit duktigare pa
att upptacka sma hjartfel som laker av sig sjalva.

Ungefar 1 av 8 barn med hjartfel har en kromosomrubbning.

Det finns flera olika typer av medfddda hjartfel. Ett shunthjartfel
innebar att det finns en onormal forbindelse (ett hal) mellan nagot av
hjartrummen (férmak, kamrar, aorta eller lungartar). Det leder till ett
Okat blodfléde i lungorna.

Stenoser ar fortrangningar som oftast sitter i nagon av klaffarna. De
kan ocksa finnas i karlen. Stenoser leder till 6kat tryck i kammaren

och kan forvarras over tid.

Atresi ar ett tillstdnd nar en klaff inte 6ppnar sig alls, utan ar helt
stangd. Det gor att blodet inte kommer ut den vagen utan letar sig
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fram andra vagar, foérbi kammaren, vilket leder till en underutvecklad
kammare.

Insufficiens &r en lackande klaff, som inte haller tatt bakat.
— Detta ar ovanligt som ett isolerat fel. Ofta ar klaffen bade trang och
lacker lite, sager Hakan Wahlander.

Man kan ocksa ha olika kombinationer av ovanstédende fel. Det kallas
kombinationshjartfel.

Enkammarhjartan ar hjartan med bara en fungerande kammare. Det
forekommer olika variationer, men alla opereras likartat. Operationen
gar ut pa att gora den fungerande kammaren till systemkammare.

Behandling av medfédda hjartfel

Manga hjartfel av lindrig grad behdver ingen behandling, eller kan
atgardas med en operation eller kateterbehandling. En del barn
behdver dock upprepade behandlingar. Allt farre personer dor i fortid
av medfodda hjartfel.

— De som fods med medfédda hjartfel idag har battre forutsattningar
an de personer vi foljt i historien.

Transposition — felkopplade karl

Transposition (TGA) ar en typ av hjartfel som innebar att karlen ar
felkopplade. Aortan, stora kroppspulsadern, gar fran hoger kammare
istallet for vanster, och lungartaren gar fran vanster kammare istallet
for hoger.

— Det leder till att kretsloppen — lungcirkulationen och
systemcirkulationen — inte ar kopplade i serie, utan i stéllet parallellt.
Det gor att det blod som pumpas ut i kroppen inte ar fullt syresatt.
Detta kallas cyanos, sager Hakan Wahlander.

Hur uppstar transposition?

Nar hjartat utvecklas under fosterstadiet har aorta och lungartar ett
gemensamt anlag. Darefter ska det delas i tva sa att det bildas tva
klaffar och tva karl, vilket sker genom en rotationsrérelse.

— Den hér processen sker dag 35—42 under graviditeten. Det som
sker ar att rotationen som ska lagga karlen pa ratt stalle gar fel, vilket
gor att karlen helt enkelt hamnar pa fel stélle. De byter inte plats rakt
av utan ar ocksa annorlunda placerade jamfort med hos en frisk
person, vilket har betydelse for de komplikationer som kan uppsta
senare.

Forekomst

Transposition forekommer hos tva till tre barn av 10 000 fodda, vilket
motsvarar ungefar 25 barn i Sverige varje ar. De flesta ar pojkar (till
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skillnad fran vid medfédda hjartfel generellt, som drabbar pojkar och
flickor i lika stor utstrackning). Nastan en tredjedel av barnen med
transposition har ytterligare hjartfel, men valdigt fa har ytterligare
missbildningar eller syndrom.

— Risken att flera barn i samma familj ska drabbas av transposition ar
mycket liten.

Hur kan man leva med transposition?

Ett foster med transposition dverlever tack vare fostercirkulationen.
Efter fodseln ar det nodvandigt att se till att det finns ett hal mellan
formaken, for att det syrerika blodet ska foras fran den vanstra sidan
till den hogra.

— Alla har ett sddant hal under fostertiden, men normalt stanger det
sig nagra dagar efter fodseln. Det gor att ungefar halften av alla barn
med transposition behover opereras redan som nyfodda, da man kan
se till att halla anslutningen 6ppen med hjalp av en
formaksseptostomi (ballongsprangning), sager Hakan Wahlander.
Ingreppet gor det majligt att ge ytterligare behandling.

Nasta steg for att uppratthalla fostercirkulationen ar att se till att
forbindelsen mellan aorta och lungartaren (duktus arteriosus) ar
oppen. D& okar blodflodet i formakshalen, vilket gor att mer syresatt
blod gar ut i kroppen.

— Lakemedlet alprostadil kan ges kontinuerligt i blodet och hjalper till
att halla karlet 6ppet.

Ovanstaende atgarder leder till att man kan fa upp syremattnaden
hos barnet till mellan 70 och 85 procent (nagot lagre om man bara
forstorat formakshalet). Hos ett friskt barn ligger syreméttnaden
nagonstans mellan 90 och 100 procent (55-60 procent under
fosterstadiet).

— Ett bra formakshal racker som atgard i nagra manader, men &r inte
en tillracklig 16sning pa lang sikt for en person med transposition.

Kan man flytta karlen?

For att kunna flytta karlen ratt pa kirurgisk vag behovs en hjart-
lungmaskin som ersatter hjartats och lungornas funktion under
operationen. Fore 1970-talet fanns inga hjart-lungmaskiner som
kunde anvandas pa sma barn, men idag finns den mgjligheten.

— En s&dan operation maste goras tidigt. Det beror pa att trycket i
lungartaren sjunker, vilket gor vanster kammare forsvagad.

Formakskorrektion

Formakskorrektion ar ett ingrepp som borjade anvandas pa 1960-
talet, da det inte var mojligt att flytta karlen. Formakskorrektion
innebér att man tar bort skiljevaggen mellan férmaken och syr in en
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lapp av hjartsacksvavnad fran en kalv.

— Den utformas pa ett satt som leder blodet fran systemvenerna till
vanster kammare och fran lungvenerna till hoger kammare. Da
skapas systemcirkulation i serie, och det syrefattiga blodet hamnar i
lungorna dar det syresatts innan det transporteras ut i kroppen.

Den har metoden kallas fér Mustard efter kirurgen som forst beskrev
den, och utférdes pa barn vid 6-12 manaders alder. Senare under
1960-talet bérjade man i stéllet att anvanda barnets egen vavnad och
uppnadde samma resultat (med en metod uppkallad efter den
svenska kirurgen Senning).

En formakskorrektion leder till en normalt kopplad cirkulation, vilket
ger battre forutsattningar for ett langt liv. Hoger kammare blir
systemkammare (i stallet for vanster kammare, som i ett normalt
hjarta). En risk efter den har typen av operation &ar att det kan bli
trangt i forbindelserna, och stygnen i formaken okar risken for
rytmrubbningar.

Arteriell korrektion — "Switch”

Den medicinska utvecklingen gick framat och pa 1980-talet borjade
man anvanda sa kallad arteriell korrektion. Det &r en operation som
innebar att man byter plats pa aorta och lungartér, vilket ocksa skapar
lung- och systemcirkulation i serie. Operationen maste utféras innan
barnet ar nio veckor.

En arteriell korrektion ger personen forutséattningar att leva lange.
Vanster kammare blir systemkammare och lungartérklaffen blir
aortaklaff. Eftersom det sker en forflyttning av kranskarl finns det risk
for fortrangningar pa sikt.

— Man behdver ocksa flytta pa lungartarerna. Funktionellt har de bytt
plats, men anatomiskt ligger de inte pa ratt plats.

Vad avgor vilken behandling som ska anvandas?

Nar man upptéackt ett hjartfel hos ett barn kartlaggs hjartfelet och
darefter beslutar man vilken behandling som ar mest lamplig. Man
behover ta reda pa en rad saker for att veta hur ett barn med
transposition kan opereras. Det som kartlaggs ar foljande:

e Utfloden och klaffar
Utfloden och klaffar har betydelse for hur man hanterar
lungartargrenarna vid operationen. Utflodesklaffarna (aorta
och lungartar) ska helst vara lika stora, med fina klaffblad.
Skillnad i storlek kan bero pa en fortrangning under klaffen
som kan stalla till bekymmer om den inte atgardas. En person
med pulmonalstenos har en liten, trang lungartarklaff som inte
kan bli aortaklaff, vilket gor att arteriell korrektion inte ar ett
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alternativ. En person med aortastenos har i stallet en liten
aortaklaff, ofta i kombination med smal aortabage. | de fallen
kan man gora en arteriell korrektion, men man maste ocksa
atgarda aortabagen. En missbildad klaff kan behova ersattas
senare. FOr en person med aortastenos fungerar inte en
formakskorrektion.

Forekomst av kammarseptumdefekt (VSD) — ett eller flera
hal mellan kamrarna.

Kammarseptumdefekt forekommer hos en av tre personer
med transposition. Ett stort hal leder till ett stort lungfléde och
hogt lungartartryck. Ett medelstort hal okar flodet genom
lungorna, men paverkar inte trycket. Hos en person med
transposition kan de har tillstanden ge nagot motstridiga
konsekvenser.

— Ett hal kan hjalpa till att forbattra blandningen av syrerikt och
syrefattigt blod, vilket leder till battre syresattning. Med ett
stort hal kan vansterkammaren ocksa utsattas for ett hogre
tryck vilket gor att operationen kan genomforas nagot senare.
Samtidigt skadar det lungkéarlen pa sikt. Till en borjan kan man
alltsa vara hjalpt av ett stort hal, men det gor ocksa att
operationen senare blir mer komplicerad, sager Hakan
Wahlander.

Nar barnet &r nyfott kan det vara svart att bedoma om halen
behdver slutas eller inte.

Forekomst av formaksseptumdefekt (ASD) — hal mellan
formaken.

Hal mellan formaken ar nodvandigt for att en person ska
Overleva. Storleken pa halet, och hur val barnet syresatter sig,
avgor om det behover korrigeras med formaksseptostomi.

— Situationen underlattas om barnet samtidigt har ett stort hal
mellan kamrarna (VSD). Nar man gor en arteriell korrektion
stangs alltid halet mellan formaken. Vid en formakskorrektion
anvander man daremot halet, och forstorar det.

Kranskarl

Kranskarlen forser hjartmuskeln med blod. De gar strax
ovanfor aortaklaffen och behdver flyttas med nar man flyttar
aortan vid en arteriell korrektion. Vid en formakskorrektion
sitter k&rlen dock kvar i sin ursprungsposition.

— Det som komplicerar situationen hos personer med
transposition ar att kranskarlen sitter pa ett avvikande satt hos
25-40 procent av patienterna. Ovanliga varianter maste flyttas
med, vilket kraver en sarskild teknik. Problem med att flytta
kranskarlen medfor en 6kad risk vid operationen, sager Hakan
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Wahlander.

e Yiterligare hjartfel
Nar transposition férekommer i kombination med andra
hjartfel benover man se till helheten vid val av
operationsmetod.

Formakskorrigering — battre resultat 6ver tid

Idag anvands den har typen av operation i allt mindre
utstrackning, eftersom arteriell korrektion blivit vanligare. For de
som genomgar en formakskorrektion ser man dock att resultaten
over tid blivit avsevart battre. Idag Overlever nastan alla en sadan
operation.

Langtidsproblem efter formakskorrektion:

e Tunnellackage
Lackage kan uppsta i stygnen som sytts i férmaket. Det kan
behova atgardas med en ny operation eller ett kateteringrepp.

e Tunnelfértrangning
Skrumpning eller otillracklig tillvéxt av en tunnel kan leda till
fortrangning, ofta i systemvenen. Aven denna komplikation
kan krava en ny operation eller ett kateteringrepp.

e Rytmrubbningar
Suturer (stygn) kan ocksa paverka formaket och sinusknutan,
vilket paverkar hjartats hastighet. Det kan orsaka
formaksarytmi, som ofta behover behandlas. Lag puls kan
atgardas med pacemaker, medan snabb formaksrytm
atgardas med lakemedel eller kateteringrepp. Dessa
komplikationer uppstar ofta ganska tidigt efter operation.

En belastad hogerkammare kan orsaka kammararytmi, vilket
ar mer allvarligt. Den snabba rytmen gor att hjartat inte hinner
fyllas pa mellan slagen, vilket leder till 6kad risk for plotslig
dod. Lakemedel kan hindra uppkomsten av kammararytmi.
Man kan ocksa operera in en hjartstartare (ICD). Den har
typen av komplikation uppstar ofta en langre tid efter
operationen.

o Kilafflackage och hjartsvikt
N&ar hoger kammare ar systemkammare kan personen lopa
okad risk for klafflackage och hjartsvikt. Det beror pd att en
hogerkammare och en vansterkammare inte ar anatomiskt
identiska. Pa lang sikt hanterar en hogerkammare det okade
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trycket samre an vad en vansterkammare gor.

Klaffen mellan kammare och férmak ser inte heller likadan ut
pa vanster och hoger sida. Den kan lacka och har en tendens
att dras isar vid hogt tryck, vilket orsakar lackage. Det gor att
personen far samre ork. Klafflackage behandlas med
lakemedel eller operation.

— Om kammarfunktionen blir dlig far personen samre fysisk
ork. Aven det kan ibland &tgardas med lakemedel. | vissa fall
kravs transplantation av hjartat. Det hér ar ganska sena
effekter som oftast uppstar efter flera decennier.

e FOrhojt tryck i lungkéarlen
Forhojt lungartartryck, pulmonell hypertension, kan finnas kvar
sedan nyfoddhetsperioden. Det kan ocksa vara en rest fran ett
stort hal mellan kamrarna, dar operationen gjorts i ett senare
skede. Aven en fortrangning i lungvenstunneln kan leda till
forhojt tryck.
— Det har ar en ovanlig, men allvarlig komplikation. P& sikt
forstor det lungkarlen vilket kan leda till behov av
transplantation.

Hur mar vuxna som genomgatt en férmakskorrektion?

Eftersom man bdrjade genomféra formakskorrektioner under 1960-
talet saknas forskning om personer som &r aldre an drygt 50 ar. Men
de data som finns rorande personer som opererats enligt metoden
visar pa god 6verlevnad. Manga far dock ndgon av komplikationerna
som beskrivits ovan, exempelvis rytmrubbningar som kan uppsta i
tonaren. Hjartsvikt och kammararytmier kommer oftast senare i
vuxenlivet. Studier visar dock att fyra av fem personer i 40- till 50-
arsaldern har klarat sig fran den typen av komplikationer.

Arteriell korrektion

Under 1980-talet blev det mdjligt att operera barn redan under
nyfoddhetsperioden och man bérjade da alltmer 6verga till arteriell
korrektion. Utvecklingen skedde olika snabbt pa olika platser.
Metoden var fysiologiskt battre, men ocksa mer tekniskt kravande.
Tidigt hade metoden en hogre dodlighet &n formakskorrektion, men
trots det skedde en successiv Gvergang.

— Efterhand valde man arteriell korrektion for i stort sett alla patienter,
och 6verlevnadsgraden tkade. Data rorande patienter som
opererades mellan 1985 och 2020 visar pa mycket lag dodlighet.
Over tid uppstod dock andra typer av komplikationer, sager Hakan
Wahlander.

12
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Langtidsproblem efter arteriell korrektion:

e FoOrtrangning i hégerkammarutfiode
Stygnen i hoégerkammaren kan skrumpna, vilket kan behéva
atgardas med en ny operation. Hos vissa patienter ar klaffen
nagot liten, vilket kan stélla till det pa sikt. Aven detta kan
krava ny operation. Detsamma galler fér dem som har en lapp
av hjartsacksvavnad som anvandes nar kranskéarlen flyttades,
och denna har skrumpnat
— Operation av klaffar kan leda till lackage som ibland kraver
en ny operation eller ett kateteringrepp.

e Fortrangning i lungartarer
Problem med lungartargrenarna kan uppsta pa grund av att
man dragit dem en lang vag runt aortan vid operationen. Det
kan ocksa kravas nya atgarder, vilket beror pa hur flodet
fordelar sig mellan lungorna. Mer an 70 procents flode till ena
lungan leder ofta till operation.

e Kranskarlsproblem
Problem med kranskarlen kan uppsta eftersom de maste
flyttas vid arteriell korrektion.
— Ibland uppstéar dessa problem redan i samband med
operationen, vilket leder till en lang och komplicerad vardtid.
Andra ganger kan patienten vara utan besvar en lang tid. Hos
vissa uppstar problem langt senare, exempelvis i form av
hjartsvikt eller svimning vid anstrangning.

Problem i kranskéarlen kan vara svara att upptacka.
Operationen kan ha forstort hjartats nerver, vilket minskar
karlkrampssmartan.

— Det kan vara svart att bedéma om man ska gora en stor
operation pa en person som inte har nagra besvar. En
korrigerande operation med exempelvis stent i kranskarlen ar
ett stort ingrepp. Det gors ofta pa kérlsjuka vuxna, men inte
lika ofta p& yngre personer vars hjartan ska halla under
manga ar.

e LAackage i aortaklaffen
Efter en arteriell korrektion blir lungartarklaffen aortaklaff.
— Dessa tva ser likadana ut, men av nagon anledning lacker
lungartarklaffen nagot mer an aortaklaffen. Problemen kan
Oka med tiden och ses framfor allt hos vuxna. Lackaget
atgardas med ny operation.
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e Hjartsvikt
Det ar mycket ovanligt att drabbas av hjartsvikt efter arteriell
korrektion. Nar det anda sker kan det vara en komplikation
efter operationen, eller bero pa en kranskarlsskada eller
klafflackage. Hjartsvikt behandlas med lakemedel eller
transplantation.

e FOrtrangning i aortabagen
Fortrangning i aortabagen forekommer hos en del patienter
som haft olika stora karl fran bérjan. Aortan kan ha varit lite
mindre och detta kan da ha atgardats genom operation i 1ag
alder. Det kan leda till hogt blodtryck, och atgardas med sa
kallad ballongdilatation. Ny operation kravs séllan, men det
férekommer.

e FOrhojt lungartartryck
Forhojt tryck i lungkérlen (pulmonell hypertension) kan
férekomma, av samma anledningar som efter
férmakskorrektion. Det vill sdga det kan finnas kvar efter
nyfoddhetsperioden eller som en rest efter hal mellan
kamrarna. Detta ar sallsynt men allvarligt, framfor allt hos
personer som genomgatt en senare operation. Pa sikt forstor
det hoga trycket lungkarlen, vilket kan leda till behov av
hjarttransplantation.

Hur mar vuxna som genomgatt en arteriell korrektion?

Hos personer som opererats mellan 1985 och 2019 ser man att
ganska fa har behovt vidare atgarder. Bland dem som behdvt
atgarder ar den vanligaste komplikationen fortrangning vid utflodet
fran hogerkammaren — lungartaren eller lungartarklaffen. Nagra har
behovt atgarda lackage i aortaklaffen och nagra fa har genomgatt
kranskarlsingrepp eller andra ingrepp.

— De allra flesta klarar sig lange med ett enda stort ingrepp. Bland
tillfrdgade personer som genomgatt arteriell korrektion uppger de
flesta att de mar valdigt bra och att deras vardag inte paverkas av
hjartfelet, sager Hakan Wahlander.

En sammanstéllining av 21 studier med totalt 700 patienter visar att
arbetsférmagan i genomsnitt uppgar till 88 procent av forvantad
arbetsférmaga. Den maximala hjartfrekvensen ligger pa 92 procent.
— Jag anser att det ar en riktigt bra arbetsformaga sett till den
hjartfrekvens dessa personer kan komma upp i.

De flesta tillfrdgade anger att de arbetar eller studerar. Vad galler
neuropsykologiska tester ar resultaten nagot samre. En stor
hjartoperation med hjart-lungmaskin under nyféddhetsperioden
innebar alltid en viss belastning pa hjarnan. En studie av patienter
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mellan 20 och 25 &r som opererats i Paris visade att upp till 16
procent har en lindrig avvikelse gallande neuropsykologiska
funktioner.

— Det sager inte s& mycket om hur de fungerar i vardagen. Vad galler
episodiskt minne kan man se att en storre andel gér nagot samre
ifrdn sig &n vad en genomsnittlig frisk person gor, men inte heller det
sager sa mycket om hur vardagen paverkas, sager Hakan
Wahlander.

Sammanfattning

e Transposition av de stora karlen ar ett hjartfel som utan
behandling leder till doden under det forsta levnadsaret.

e Behandling av transposition har funnits i ungefar 50 ar.

e Formakskorrigering ger hog oéverlevnad och god livskvalitet,
men Okad férekomst av rytmrubbning och hjartsvikt med tiden.

e Arteriell korrektion ger ocksa hog 6verlevnad och god
livskvalitet, men okad férekomst av problem med kranskarl
och lungartar.

Fragor till Hikan Wahlander

© Agrenska 2021, nr 624

Jag har en kongenitalt korrigerad transposition, vad galler da?
— Transpositionen av de stora karlen innebar vanligtvis att man har
aortan fran hogerkammaren och lungartaren fran vansterkammaren,
darfor att karlen lagt sig olika. En kongenitalt korrigerad transposition
innebar i stallet att kamrarna bytt plats — hoger formak gar till vanster
kammare och vidare till lungartaren, medan vanster férmak gar till
hoger kammare och vidare till stora kroppspulsadern. Da far man en
hogerkammare som pumpar ut i systemet. Pa det viset har en person
med detta hjartfel samma langsiktiga problem med att ha en
hdégerkammare som systemkammare som andra
transpositionspatienter har efter en formakskorrektion. Det ar valdigt
ovanligt att ha detta som ett helt isolerat fel, det forekommer oftare
tillsammans med ett stort hal mellan kamrarna och en fortrangning ut
i lungartaren.

Det svara resonemang som uppstar i den har situationen ar huruvida
man ska stanga halet mellan kamrarna, eller om man ska férsoka
justera sa att det i stallet blir vansterkammaren som pumpar ut i stora
kroppspulsadern. Det senare &r ett stort och komplicerat ingrepp, dar
vi ocksa ser samma risker med rytmrubbningar och fértrangningar i
tunnlarna som vi ser efter en vanlig formakskorrektion. Patienten far
ocksa samma risker rérande kranskarlen som vid arteriell korrektion.
Det ar osakert vilken metod som leder till bast resultat pa lang sikt,

15



Transpositioner

och darfor gors det pa olika satt i olika delar av varlden.

Hur fungerar samarbetet mellan olika sjukhus i landet?

— GUCH-mottagningar i landet har kontakt med varandra, och man
staller ocksa samman internationella erfarenheter for att kunna
avgora vad som &r den basta behandlingen for olika typer av hjartfel.
SWEDCON &r ett register som hjalper till vid sddant arbete.

Sofia foddes med en transposition pa hjirtat

Sofia féddes med ett hjartfel, en transposition i de
stora karlen. Ibland begransar det henne, men hon
lever ett aktivt liv och har lart sig att ta vara pa det som
ar viktigt i livet.

Sofia ar idag 44 ar. Hennes hjartfel upptacktes direkt efter att hon
féddes, och dagen efter forlossningen skickades hon till ett storre
sjukhus.

— Lakarna trodde inte att jag skulle 6verleva och férberedde mina
foraldrar pa att jag nog inte skulle komma tillbaka. Det maste ha varit
en valdigt tuff situation for dem. Men jag kom tillbaka!

Aret darp& genomgick hon en férsta operation. Hon hade sé kallad
kammarseptumdefekt, hal i skiljevaggen mellan kamrarna. Halet
gjorde att blodet blandades och hon fick syre ut i kroppen trots
transpositionen. En shunt opererades in for att 6ga mangden syresatt
blod ut i kroppen. Eftersom det inte fanns hjart-lungmaskiner som
fungerade pa sa sma barn pa den tiden forberedde lakarna sig pa att
gora en storre operation ytterligare nagot ar senare. Resultatet av
den forsta operationen visade sig dock vara sa lyckat att Sofia inte
behovde opereras igen forran hon var tolv ar.

Under uppvéxten levde hon ett ganska normalt liv. Hon var trott
ibland och blev latt bld om lappar och fingrar. Aven om hon var liten
och spad gjorde hon det mesta som andra barn gjorde.

— Mina foraldrar begransade mig inte, utan jag fick prova allt: basket,
fotboll och langdskidor. Det var bra! Det var trakigt att ibland inte
kunna vara med pa saker fullt ut. Om det var for kallt ute blev det till
exempel jobbigare for mig &n for mina kompisar. Det var tungt nar de
akte till Gothia Cup i Goteborg och jag inte kunde folja med. Pa det
stora hela sag jag mig dock inte som sjuk, berattar hon.

Sofia var alltid med pa idrotten i skolan. Hon larde sig simma senare
an kompisarna, kroppen orkade inte riktigt. Dagen da hon tog sitt
forsta simmarke innebar en stor lycka.
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— Det var fantastiskt. Efterat var jag helt slut, kraktes och somnade
nar jag kom hem — men jag hade klarat det.

Sofia och hennes familj var alltid 6ppna med hennes hjartfel infor
vanner och bekanta. Klasskompisarna visste att hon var hjartsjuk. De
var forstdende och vantade pa henne nar det behévdes.

| tiodrsaldern borjade Sofias halsa forsamras. Hon blev patagligt
trottare, mer infektionskanslig och fick problem med tanderna.
Lakarna insag att det borjade bli dags for en ny operation.

— Till slut orkade jag inte ga langt alls. Jag blev jattetrott av minsta lilla
och fick ofta sova en stund pa dagen for att orka resten av kvallen.
Pa hosten det aret hon fyllde tolv var det dags fér en ny operation.
Sofia var valinformerad om vad det innebar, och van vid kontroller
som hon gatt pa regelbundet pa hemorten.

— Anda var det otroligt jobbigt nar brevet kom. Jag blev radd och laste
in mig pa toaletten, grat en stund och kande att det har vill jag inte
gora. Jag forstod dock att jag inte hade nagot val.

Sofia visste att det fanns en risk att hon inte skulle dverleva
operationen. 50 procents chans hade lakarna gett henne. Familjen
pratade om riskerna, och om hur hon ville ha sin gravsten om det
varsta skulle handa.

— Jag minns att jag tankte "det har kommer jag kanske aldrig se igen”
nar vi rullade hemifran, mot operationen.

Val pa sjukhuset fick Sofia traffa en kirurg som gick igenom vad som
skulle ske. "Vad vill du sjalv?” fragade han. "Jag vill leva!”, svarade
Sofia. | efterhand berattade lakaren att det inte alls hade varit
sjalvklart att operera, han hade vacklat in i det sista med beslutet,
men bestamt sig i exakt den stunden. Sofias livsvilja var stark nog,
och det fick honom att tro att hon skulle klara operationen.
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Psykologiska aspekter vid hjdrtsjukdom

— En del personer med hjartsjukdom upplever
psykiatriska besvar av olika slag, eftersom hjarnans
funktion kan paverkas av sjukdomen. Det géller inte
alla, men ar det vanligare i den har gruppen &n hos
andra.

Det sager Magnus Segerstrém som ar psykolog vid
Sahlgrenska universitetssjukhuset i Goteborg.

Hjarnan hjalper oss att |6sa en mangd problem genom att anvanda
olika psykologiska férmagor. Vi skapar mening och kommunicerar
med var omgivning, vi hittar balans mellan aktivitet och vila genom
vakenhet och uppmarksamhet. Hjarnan hjalper oss ocksa att vardera
och fatta beslut med kanslorna som kompass, orientera oss rumsligt
genom motorik, seende och spatialférmaga — och i tid, med hjalp av
minnet.

— Vi behdver kunna vara chefer éver var egen tillvaro. Det innebéar att

vi behover forsta vara egna behov och 6nskemal samt kunna planera,
satta i gang och ocksa utvardera det vi ar med om pa olika sétt. Detta
kallas for exekutiva formagor, sager Magnus Segerstrom.

Skador som paverkar hjarnan kan paverka dessa funktioner pa olika
satt. Ett exempel pa en sadan skada ar hjartsjukdom, som kan
paverka hjarnans funktioner sekundart.

Kéanslor — kroppens kompass

Vara kanslor hjalper oss att vardera och fatta beslut. Normalpsykologi
innefattar kénslor som vi alla kdnner, som sorg, ledsenhet, ilska och
gladje.

— De utgor en kompass for oss. Aven kriser av olika slag ingar i
normalpsykologin. Ibland kan dock kanslorna ga 6verstyr och landa i
en mer bestaende problematik. Det ar det som kan diagnostiseras.
De psykologiska symtomen kan da vara en del av den kroppsliga
sjukdomsbilden och kallas fér organpsykiatriska besvar, sager
Magnus Segerstrom.

Exempel p& sadana besvar kan vara trotthet eller en 6kad eller
minskad kanslomassighet, som beror pa den kroppsliga sjukdomen.
Sadana symtom kan stallas i kontrast till allméanpsykiatriska besvar,
exempelvis depression och angest, vilka i stallet &r en reaktion pa
saker som forandrats i ens livsforutsattningar.

Magnus ger nagra exempel pa fiktiva personer som gar igenom olika
svarigheter och situationer:

© Agrenska 2021, nr 624 18



Transpositioner

Johan, 67 ar, star infor en hjartoperation och kanner oro infor det,
men ocksa tacksamhet éver att fa hjéalp och korrekt information om
sin situation. Han brottas med fragor om hur han sjalv kan ha bidragit
till hjartproblemen genom olika livsval, och inser att han kan behova
stod i det arbete han nu star infor.

— | det har exemplet skulle jag beskriva Johans reaktioner som
normalpsykologiska. Det kan vara starka kénslor, men det rimligt att
tro att han sjalv kommer kunna hantera situationen 6ver tid och fa
hjalp av andra, sdger Magnus Segerstrom.

Kéanslor &r centrala for motivation och beslutsfattande. liska kan bli en
kompass och drivkraft for att férandra vanor som behdver forandras.
Sorg eller radsla over att forlora familjen kan fa oss att géra nya
prioriteringar. Men nar blir kanslorna en psykiatrisk sjuklighet?

— Ett tecken péa det kan vara om kanslorna inte avtar éver tid eller
borjar begransa oss i vardagen, genom att vi inte klarar av jobb och
studier eller inte langre orkar tréffa vanner. Det ar inte k&nslorna i sig
som avgor om de kan kallas sjukliga, utan konsekvenserna av dem.

| nasta exempel moter vi Greta, 74 ar, som opererade hjartat for ett ar
sedan. Hon mar battre efter operationen, men har inte fatt tillbaka sin
ork. Hon sitter stilla mycket, sover for mycket pa natten och maste
anda vila dagtid. Hon kanner att hon blivit glomsk, grater for minsta
lilla och snaser at barn och barnbarn utan rimlig orsak.

— Gretas situation tyder pa ett organpsykiatriskt symtom som vi kallar
hjarntrotthet, och som ar en direkt konsekvens av den fysiska
sjukdomen. Hjarntrottheten leder till att hon inte orkar pa samma satt
som tidigare. Den kan ocksa skapa koncentrations- och
minnesbesvar samt goéra henne lattrord och lattirriterad, sager
Magnus Segerstrom.

Subjektiva besvar ar de besvar som personen sjalv upplever.
Objektiva besvar ar sadant som gar att belagga genom
neuropsykologiska tester, exempelvis nedsatt koncentration.

— Symtomen i bada dessa kategorier laker ofta ut med den fysiska
sjukdomen, men ofta mer langsamt. De ar ibland kopplade till den
fysiska sjukdomens svarighetsgrad.

Behandlingen handlar om att hitta anpassningar och strategier for att
fa vardagen att fungera pa basta stt.

Anders, 47 ar, har blivit “réadd fér allt”. Han tédnker pa déden och vagar
inte vara ensam. Han far hog puls och upplever att han inte kan
andas. Anders sjalvkansla har forsamrats, han sover daligt och har
ingen aptit.

— | Anders fall ser vi tecken pa depression och angest. Detta ar vad vi
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kallar for en allmanpsykiatrisk problematik. Livsvillkoren har
forandrats och det har fargat av sig pa hans maende, sager Magnus
Segerstrom.

Depression kan yttra sig pa manga satt, exempelvis genom
nedstamdhet, minskat intresse eller minskad gladje, betydande
viktférandring, somnstorning, brist pa energi eller kansla av skuld eller
av att inte racka till. Den kan ocksa paverka koncentrationsformagan
och gora att personen har svart att fatta beslut. En del har
aterkommande tankar om déden.

— Det som kannetecknar en depression &r en depressiv tankevarld.
Personen upplever att ingenting ar roligt och att hen inte duger, och
hen kan inte se varfér ndgon annan skulle vilja umgas med honom
eller henne. Da kan man behova hjalp for att ma battre, sager
Magnus Segerstrom.

Angest, och det som kallas panikangest, yttrar sig exempelvis genom
okad puls, svettningar, darrningar, en kansla av att inte fa luft, smarta
eller obehag i brostet och illamaende eller magont.

— Ibland hander det att hjartpatienter soker vard pa akuten eftersom
de tror att hjartproblemen forvarrats, men vid en undersékning av
hjartat ser allt bra ut. Om det hander manga ganger har vi anledning
att undersoka om besvéaren snarare kan handla om angest.

Vad man kan gora da ar att fundera éver vilka situationer som
orsakar angesten. Hos hjartpatienter kan det handla om radsla for att
do eller for att inte kunna leva som tidigare, oro dver att bli lamnad
eller dver att ligga till last for familjen.

— Dessa kanslor kan krocka med personens sjalvbild och med hur
hen ar van att kunna fungera.

Psykiatri och hjartsjukdom

Langt ifran alla patienter med hjartsjukdom drabbas av psykiatriska
problem kopplade till sjukdomen. Vi reagerar olika beroende pa vilken
sjukdom vi drabbats av, hur vi forstar var sjukdom, var i livet vi
befinner oss och vilket stod vi har av var omgivning.

— Vi vet dock att det finns ett samband mellan hjartsjukdom och en
okad risk for depression och i viss man angest. I sin tur kan ocksa de
psykiatriska symtomen oOka risken for hjartbesvar. Detta ar viktigt att
kanna till, och det ar ocksa anledningen till att det arbetar psykologer
pa hjartmottagningarna. Det finns bade mediciner och psykologiska
behandlingsmetoder for att hjalpa personer som drabbas av angest,
sager Magnus Segerstrom.

Neuropsykologi och hjartsjukdom

Det finns flera faktorer kopplade till hjartfel som kan leda till
neuropsykologiska besvar. Det kan vara arftligt — genetisk paverkan
kan leda bade till hjartproblematik och psykologisk neuroproblematik.
Nedsatt syretillforsel (hypoperfusion) kan ocksa paverka vart
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maende, eftersom hjarnan ar beroende av syre for att fungera
optimalt. En person som har ett hjartfel kan ocksa drabbas av andra
neurologiska komplikationer, sdsom stroke.

Manga patienter med hjartproblematik genomgar operationer som i
sig kan paverka maendet pa olika satt. Minskad blodtillférsel kan
paverka hjarnan och sma partiklar i blodet kan réra sig till hjarnan och
leda till skador dar (mikroemboli).

— Patienter med hjartsjukdomar har ofta en allman begavning som
motsvarar genomsnittet, men vi ser ofta paverkan pa koncentration,
uppmarksamhet och minne liksom pa sprak, las- och skrivformaga.
En del har forsamrad motorik eller svart att planera, satta igang och
genomfdra olika aktiviteter. Aven den sociala kognitionen kan vara
paverkad, vilket medfor att en del har svart att lasa av det sociala
samspelet med andra.

Att det finns manga olika riskfaktorer gor ocksa att variationen ar stor:
en del upplever stora psykologiska svarigheter medan andra inte har
nagra besvar alls.

— Detta géller ocksa personer med transposition. En del har inga
besvar, men vi ser att den har patientgruppen generellt har en viss
okad risk for add eller adhd, och for paverkan av det sociala
samspelet med andra.

Nar det galler mer kédnslomassiga reaktioner hos personer med
hjartsjukdom och transposition finns ockséa en viss ¢kad risk for
depression och angest.

— Det behoéver inte nddvandigtvis vara kopplat till sjukdomens
svarighetsgrad, utan snarare till personens upplevelse av den. Var
historia och vara erfarenheter paverkar hur vi hanterar sjukdom, och
hur begransande vi upplever den, fysiskt och socialt. Viktigt att
namna ar att vi ibland i den har patientgruppen ocksa ser en ovanligt
god formaga att tackla livets svarigheter, sager Magnus Segerstrém.

Han lyfter ICD som ett exempel pa detta. ICD &r en
pacemaker/hjartstartare som opereras in och startar hjartat med
elektriska impulser om personen riskerar att drabbas av hjartstopp.
Nar det sker blir det en ganska kraftig reaktion i kroppen, vilket
patienterna upplever pa vitt skilda satt. En del upplever att ICD:n
skapar trygghet och gor att de vagar leva livet fullt ut, medan andra
kanner en forsamrad livskvalitet pa grund av oro over att ICD:n ska
sla till nar de minst anar det.

Hur paverkas vardagslivet?

Det finns inom vetenskapen en klar bild av att livskvaliteten vid
sjukdom kan 6ka genom en k&nsla av sammanhang.

— Har man god kunskap om sjukdomen och vad den innebéar okar
sannolikheten att man kan leva ett gott liv.

Néar medfodda hjartfel och transposition ger neuropsykiatriska

© Agrenska 2021, nr 624 21



Transpositioner

svarigheter kan arbetsformagan paverkas negativt. Da behover
eventuella svarigheter kartlaggas for att arbetssituationen ska kunna
anpassas pa basta satt. Detsamma galler for studier.

— Aven relationer i livet kan paverkas pa olika satt. Barn med hjartfel
far ofta mycket stod och uppmarksamhet, vilket forstas ar bra. Det
kan dock ocksa gora Gvergangen till ett sjalvstandigt vuxenliv mer
komplicerad &n vad den ar for andra. Darfor ar det viktigt att folja
problematiken over tid.

Hur hanterar vi bast vara kanslomassiga reaktioner?

Nar det galler de normalpsykologiska reaktioner som vi alla har ar det
bra att kunna se vardet i kdnslorna: att de hjalper oss att vardera,
motivera och fatta beslut.

— Krissituationer kan vara jobbiga att genomga, men de lar oss ocksa
att forlita oss pa att saker och ting loser sig och att livet gar att
hantera.

Nar det galler organpsykiatriska reaktioner &r ofta acceptans en viktig
pusselbit. Det innebar att acceptera trottheten eller andra svarigheter
man upplever och hitta anpassningar och strategier som gor att livet
fungerar anda.

— Det &r ofta bra att informera omgivningen om hur du mar och vilka
svarigheter du upplever. Den som vill kan fa stod av sjukvarden for att
formedla sadana saker, eftersom det kan vara svart att géra det sjalv,
sager Magnus Segerstrom.

Mer allmanpsykiatriska besvar, sdsom depression och angest, kan
ofta bli battre genom aktivering, bade fysiskt och socialt. Vi behéver
komma ut, gbra saker som engagerar oss och traffa personer vi
tycker om.

Oro och angest kan forvarras av orimliga krav. Det kan darfor vara
viktigt att se dver kraven i vardagen och pa arbetet, och se till att de
hamnar pa en rimlig nivd. Den som lider av angest kan ibland ocksa
vara hjalpt av andnings- eller avslappningsdvningar.

— Angest har en tendens att f oss att undvika saker. Detta ser jag
ofta hos mina patienter med hjartsjukdomar. Den som ar radd att bli
sjuk pa en plats dar det inte finns hjalp att fa kanske undviker
promenader, trots att just promenader ar bra for hjartat. Darfor ar ett
bra tips att "undvika att undvika saker”, sager Magnus Segerstrom.

Ett satt att skapa 6kad forstaelse for den egna kroppen ar
psykoedukation, som handlar om att forsta hur och varfor kroppen
reagerar som den gor.

Vart kan jag vanda mig?

For att fa hjalp med psykiatriska besvar eller nédvandig anpassning
kan du exempelvis vanda dig till
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e vardcentral

e psykosocial resurs pa hjartmottagningen
e familjeradgivning

e privata alternativ

e arbetsférmedling/skola

Sammanfattning

e Det ar inte ovanligt med psykiatriska besvar efter eller i
samband med hjartsjukdom.

e Psykiatriska besvar kan ibland vara en riskfaktor for
hjartsjukdom.

e Det ar viktigt att skilja mellan olika typer av problem
(normalpsykologi/organpsykiatri/allmanpsykiatri) eftersom
problematiken avgor bade prognos och méjligheter till
(och/eller val av) behandling.

e Vid behov — tveka inte att soka hjalp.

Fragor till Magnus Segerstrim

Jag upplever att mitt minne blivit samre, men har tankt att det
har med aldern att gora. Hur vet jag om det beror pa mitt hjartfel
eller de operationer jag gatt igenom?

— Bade operationer och hjartsjukdom i sig ar riskfaktorer for kognitiv
paverkan. Eftersom vi sallan gor tester pa patienter infér en operation
ar det dock svart att med sékerhet svara pa vad specifika symtom
beror pa.

Jag upplevde det som betydligt jobbigare psykologiskt att
opereras som vuxen, jamfort med nar jag var barn. Manga
minnen och tankar om vad jag upplevt i livet kommer tillbaka. Ar
det vanligt?

—Ja, jag kanner igen det du beskriver. En del som har upplevt
aterkommande ingrepp i sjukvarden upplever att manga minnen och
erfarenheter kommer tillbaka och kan kénnas jobbiga nar det &r dags
for en ny operation. Det ar inte ovanligt.
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Sofia aterhiimtade sig snabbt efter operationen

Den stora hjartoperationen som Sofia genomgick som tolvaring, strax
fore lucia, skedde enligt den sa kallade Rastelli-metoden. Den gjorde
sa att hennes hjarta fungerade som ett “friskt”, det vill sdga
vansterkammare pumpade ut det syrerika blodet till kroppen, och
hogerkammaren pumpade det icke syresatta blodet till lungorna.

— Efterat har jag forstatt att de inte hade opererat manga i Sverige pa
detta satt fére mig. Av dem som hade opererats hade en pojke
dverlevt, och resten gatt bort, sager Sofia.

Efter att ha varit sovd i flera dagar aterhamtade sig Sofia ovantat
snabbt.

— Konstigt nog har jag alltid tyckt om att vara pa sjukhus. Jag blev fint
ompysslad och minns sarskilt en operationsskoterska som hette Jan,
som gav mig glass. Jag minns an idag hur han luktande.

Operationen var lyckad och innebar en stor férandring i Sofias liv.

— Det blev som en explosion i kroppen, som att plotsligt fa luft.
Naringsupptaget och syreséttningen blev battre och kroppen vaknade
liksom, allt borjade fungera. Mensen kom igang. Jag fick ocksa
migran under den har tiden, det var sa mycket som hande i kroppen.
Sofia var hemma nagra veckor efter operationen, fram till jullovet.
Under lovet fick hon ga hem till sina larare och lasa i kapp det hon
missat, och kunde darfér borja den nya terminen som vanligt i januari.

Tva ar efter operationen hade ett stygn efter operationen lossnat i
hjartat. Halet blev storre och storre i stallet for att Iaka igen, och en ny
operation kravdes.

— Aven den gick bra, och den gangen var jag inte lika radd, sager
Sofia.

Efter det levde hon som vanligt under manga ar. Hon gick pa arliga
kontroller, och allt sdg bra ut varje gang. Det var ett nastintill vanligt
liv, utan stérre begransningar.

— Lakarna sa att jag inte fick borja roka eller bli bodybuilder, men det
hade jag inte sa svart att leva utan, sager hon och skrattar.
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Rorelse och hilsa

— Forskning har visat att individanpassad traning ar
viktig for personer med medfodda hjartfel.

Det sager Linda Ashman Kroénstrom som ar
overfysioterapeut vid Sahlgrenska
universitetssjukhuset/Ostra i Goteborg.

Linda Ashman Kré6nstrém boérjade arbeta med patienter med
medfédda hjartfel pA GUCH-centrum pa Ostra sjukhuset i Goteborg i
ett projekt som genomfordes i Vastra Gotalandsregionen 2009-2010.
Efter projektets slut sdg man att det fanns ett stort behov hos
patientgruppen att traffa fysioterapeuter.

— Jag fick en av de tjanster som tillsattes och har ocksa agnat ett par
ar at att ta del av den forskning som finns om tréning hos vuxna med
medfodda hjartfel, sager hon.

P& GUCH-centrum pa Ostra sjukhuset arbetar personalen enligt "ett-
modellen”, som innebar att patienten i sa stor utstrackning som
mojligt ska fa traffa alla vardgivare vid samma besok.

— Vi ser att patienterna ar mitt i livet och detta ar ett satt att begransa
antalet tillfallen de behover ta sig till sjukhuset. GUCH-centrum
arbetar ocksa for att patienterna ska fa traffa en och samma lakare
varje gang, vilket ocksa underlattar for de olika vardgivarna att halla
en gemensam linje, sadger Linda Ashman Kréénstrom.
Arbetsmetoderna skiljer sig at mellan olika mottagningar runt om i
landet.

Fysioterapeuterna arbetar i team for vuxna med medfédda hjartfel,
bland annat med

e fysisk funktionsbeddmning

e fysisk traning

e postoperativ rehabilitering efter thoraxkirurgi

e (Overforingsmottagning (nar ett barn fors over till vuxensidan
av sjukvarden).

Den fysiska funktionsbedémningen gors for att fysioterapeuten ska fa
en bild av patientens fysiska formagor. Det innebar bland annat att
det genomfors ett konditionstest (arbets-EKG, submaximalt
konditionstest eller 6-minuters gangtest). Det genomfors ocksa
muskeltester (tdhavning, axelreflektion, handstyrka, axelstyrka och
uppresningstest).

— Vi brukar ocksa fraga patienterna hur aktiva de ar och hur mycket
de tranar. Denna kartlaggning med tester och fragor gors for att vi ska
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kunna ge en rekommendation till patienten om fysisk traning.
Resultaten ar vart redskap for att vi ska kunna ge individanpassade
traningsrad, vilket forskning har visat ar viktigt for personer med
medfdédda hjartfel, sager Linda Ashman Kroonstrom.

Aktivitet och traning —vad ar vad?

Fysisk aktivitet ar all kroppsrorelse, utford av skelettmuskulaturen,
som leder till 6kad energiatgang. Det kan beskrivas som "all rorelse
kroppen utfor”. Traning daremot ar planerad, strukturerad och
aterkommande, med syfte att bibehalla eller forbattra den fysiska
kapaciteten.

Hur ofta ska man trana?

Vid utformning av ett traningspass vager fysioterapeuten in hur ofta
en person ska trana, hur intensiv traningen ska vara, vilken
traningsform personen ska agna sig at och hur lange hen ska halla pa
at gangen.

For de flesta ar traning 3-5 ganger i veckan ett bra mal. Den som inte
tranat alls kan borja en gang i veckan och successivt vaxla upp.
Intensiteten i traningspassen kan forstas variera. Pa GUCH-
mottagningen anvander man ofta Borgs RPE-skala, som ar en
skattningsskala for hur anstréngande en person sjalv upplever fysisk
aktivitet eller traning.

— En kombination av konditionstraning och muskelfunktionstraning ar
for de flesta ett bra upplagg av traningen. Det viktigaste ar att
anpassa traningsupplagget efter individen, séager Linda Ashman
Krdéonstrom.

Traningserfarenhet, rorelsevana, vilja, motivation och egna uppsatta
mal ar individuella faktorer som kan paverka vilket traningsupplagg
som ar att foredra.

— En person med hjartfel som latt blir andfadd kan uppleva traningen
som obehaglig. Det kan vara svart att veta om det ar hjartfelet eller
traningen i sig som leder till andfaddhet. D& kan det vara bra att trana
tilsammans med en fysioterapeut.

Traning for personer med transposition

Olika typer av hjartfel paverkar konditionen pa olika satt. Hos
personer med transposition kan konditionen ocksa paverkas pa olika
séatt beroende pa vilken typ av operation personen genomgatt.

Det finns ganska fa studier av traning for personer med medfédda
hjartfel. Pa senare tid har dock forskningen inom detta omrade okat,
vilket underlattar utformningen av tradningsrekommendationer.

— 2013 genomfordes en studie av 48 personer som genomgatt en
formakskorrigering. Hélften tranade enligt ett bestamt schema,
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medan kontrollgruppen levde som vanligt. Efter sex manader sag
man att de som tranat forbattrat sin kondition, medan den tvartom
forsamrats nagot hos kontrollgruppen, sager Linda Ashman
Krdéonstrom.

| studien tittade man ocksa pa sa kallade hjartsviktsmarkorer — ett
blodprov som visar om hjartat sviktar mer.

— Att man historiskt sett varit restriktiv med tréaning for personer i
GUCH-gruppen beror just pa att man varit radd for hjartsvikt. Men i
den har gruppen av personer med transposition sdg man att hjartat
inte sviktade mer pa grund av traningen. Det var ytterligare en
indikation pa att traning ar bra for den har gruppen, sager Linda
Ashman Kréénstrom.

Patienterna i den studien tranade pa cykel hemma, 10-30 minuter
3-5 ggr/ivecka i 6 manader. | en studie med liknande upplagg fran
2012 undersoktes hur intervalltraning paverkade konditionen hos
personer som gjort en férmakskorrigering.

— | den studien testade personerna intervalltraning, dar man véaxlar
mellan hdgre och lagre puls. Resultaten liknade den andra studiens —
de som tranade fick battre kondition och inget tydde pa att hjartat hos
patienterna madde samre av traningen.

Tre ar efter studien visade en uppfoljning att personerna inte fick
nagon bestaende forbattring av sin kondition. De personer som
trdnade redan innan studien genomférdes hade vid uppféljningen
battre kondition an de som inte gjorde det.

— Traning ar en farskvara. Det galler bade for personer med hjartfel
och andra.

Sammanfattning

e Det finns fa studier om transposition och traning.

e Traning ar en farskvara.

e Tréningen ska vara individanpassad.

e Pa GUCH-mottagningen kan du fa hjalp att utforma ett
individuellt traningsprogram.

e Programmet bor férskrivas av en fysioterapeut med kunskap
om medfodda hjartfel, i samrad med en kardiolog fran GUCH-
teamet.

Kan man trana i forebyggande syfte for att minska risken for
hjartproblem?

— Ja, att komma igdng med nagon form av traning &r bra i
forebyggande syfte. Ofta rekommenderas en kombination av
konditions- och muskelstyrka.
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Om jag tar en promenad far jag ofta fruktansvart ont i benen
efterat, som traningsvark som kommer dagen efter. Det tar lang
tid innan det gar dver. Vad kan det bero pa?

— Om man har nedsatt kondition kan en promenad vara en mycket
anstrangande aktivitet. Det kan ga fint pa flackt underlag, men blir
mycket mer konditionskrdvande nar det kommer en backe. | de fallen
kan det vara bra att borja med att trana muskelstyrka i stéllet. Det
finns manga olika satt att gora det pa. Vi brukar rekommendera fler
repetitioner och lagre vikter, snarare &n att géra nagra fa repetitioner
med tunga vikter.

Det ar svart att svara pa exakt vad smartan du beskriver beror p3,
men det skulle kunna handla om nagon form av 6verbelastning. Jag
rekommenderar att du tar kontakt med den fysioterapeut som ar
knuten till din GUCH-mottagning for att fa mer specifika rad.

Aren gick och Sofia utbildade sig till sjukskéterska. Hon har alltid
arbetat heltid och tyckt mycket om sitt jobb. Som 20-aring traffade
hon sin man Magnus, och nér det blev dags att fundera pa
familjebildning fanns det till en borjan en del fragetecken. Det
saknades forskning om graviditet hos personer med transposition,
och till en borjan avradde lakarna henne fran att forsoka bli mamma.
— Senare, nar det blev &n mer aktuellt for oss, akte jag till Goteborg
dar ett lakarteam gick igenom hur jag madde. Deras slutsats var att
en graviditet inte skulle vara nagot problem. Vi fick klartecken att
forsoka.

Sofia blev gravid, och madde nastan battre an vanligt under
graviditeten tack vare den 0kade blodmangden. Hon fddde sin son
genom en langdragen men problemfri vaginal férlossning.

— Jag fick antibiotika innan och var uppkopplad via EKG under sjélva
forlossningen. Allt gick bra. Nar hjartavdelningen ringde och fragade
nar jag skulle féda var det redan klart, berattar hon.

Idag har Sofia tre barn, som nu ar 17, 14 och 10 ar. Efter operationen
hon genomgick som tolvaring levde hon ett aktivt liv under manga ar,
och behdvde inte tanka sa mycket pa hjartat.

— Jag har tranat pa gym, spelat volleyboll, vandrat i fjallen, akt slalom
och langdskidor. "Du ar ju i gang mer an en normal frisk person”, har
jag ofta gatt hora. Jag kunde kanna av ojamna slag ibland, men inte
sa att jag blev begransad, och jag hade inga problem med orken.
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Men 2015, for sju ar sedan, kande Sofia att hon borjade bli samre.
Efter den forra operationen sa lakarna att hon kommer behdva
opereras igen, sannolikt inom sju ar. Nu hade det gatt 25 ar.

Halsosamma matvanor

— En god kosthallning &r viktig for en god hjart- och
karlhalsa, bade for personer med medfodda hjartfel
och for andra.

Det sager Simon Ivarsson som ar dietist pa Enheten
for Klinisk nutrition vid Sahlgrenska
universitetssjukhuset i Goteborg.

Vilka potentiella utmaningar och férutsattningar en person med
transposition har nar det galler kost och vikt varierar. Generellt kan
man saga att de rekommendationer som géller for en god hjart- och
karlhalsa hos personer med transposition gar hand i hand med rad
som galler aven fér andra, namligen:

e At mycket gronsaker och fiberrik mat (det hjalper till att
balansera blodfetterna sa att kolesterolnivan halls pa en
lagom niva)

e Regleraintag av sott och fett, och begréansa
“utrymmesmat” (det vill sdga godis, snacks, kaffebrod, lask
0sV)

e Valj nyckelhdlsmarkt

e Atenligt tallriksmodellen.

— Det ar bra att sikta pa att ata tre mal mat om dagen, plus
mellanmal, och att strava efter att ata vid ungefar samma tider varje
dag. Exakt vilka rutiner som passar varierar forstas, det galler att hitta
en vag som fungerar bra for en sjalv och det liv man lever, sager
Simon Ivarsson.

Gronsaker, rotfrukter och spannmal, garna med fullkorn, ar fiberrika
livsmedel som hjélper magen och reglerar kolesterolnivaerna i blodet.
De binder kolesterolet sa att det halls pa en bra niva och det blir en
bra balans mellan det som kallas "det goda” och "det onda”
kolesterolet.

Det finns idag manga tankar om kost, och olika rad kring exempelvis
fettintag.

— Det ar inte fel att ha en del fett i maten, men det kan vara bra att
vdlja vaxtbaserat fett, sdsom oljor, i hogre utstrackning an djurbaserat
fett, som smaor, sdger Simon lvarsson.
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Nyckelhalsmarkt mat ar mat som innehaller mer fiber och mindre
socker. Det ar ocksa snéllare fetter som ar battre for blodhalsan. Det
finns manga olika livsmedel som kan vara nyckelhalsmarkta, och
darfor kan markningen innebéra olika saker for olika livsmedel.

— Personer med transposition kan ha problem bade med att ga upp
och ga ner i vikt, och darfor ar kostraden individuella. De kan ha svart
med orken och kanske ror sig mindre &n vanligt i perioder. Det kan
gora att det blir svart att halla vikten om man inte andrar nagot
gallande maten man ater, sdger Simon lvarsson.

Att ata enligt tallriksmodellen kan underlatta. Den som behover
begransa sitt kaloriintag kan ata lite mer gronsaker, som innehaller
farre kalorier. Den som tappar i vikt kan daremot 6ka kolhydratsdelen
med exempelvis pasta, ris, potatis, matgryn, brod och s vidare, samt
proteindelen med exempelvis kyckling, kott, fisk, bonor och linser.

— Det finns inget réatt eller fel gallande om proteinkallan ar vegetarisk
eller inte, men ater man kott kan det vara bra att begransa intaget av
det roda kottet (flaskkott, notkott och vilt) och istallet ata lite mer av
fisk och fagel, sager Simon lvarsson.

Hitta ditt eget satt att ata grénare och lagom mycket

Individuella forutsattningar och livssituationer paverkar hur vi ater.
Barnfamiljer kanske ater pa ett satt som fungerar for alla i familjen, en
person i ett ensamhushall kanske &ter pa annat vis. Brist pa tid, lust
eller ork att laga en ambitios middag varje dag paverkar forstas
ocksa.

Det ar bra att ata "lagom” mycket mat, men vad det innebar i
praktiken ar individuellt. Generellt &r det bra att &ta mer av
exempelvis gronsaker, frukt och bar, fisk och skaldjur, notter och fron.
Det ar ocksa bra att ata/dricka mindre av exempelvis rott kott och
charkprodukter, salt, socker och alkohol.

Nagra enkla férandringar man kan gora for att ata mer halsosamt ar
att byta ut vitt mjol mot fullkorn, smorbaserade matfetter mot
vaxtbaserade matfetter och oljor och feta mejeriprodukter mot magra
mejeriprodukter.

— Ingenting ar forbjudet, man ska kunna ata och dricka av allt som
man tycker om. Det &r daremot inte bra att gora det i vilka mangder
som helst, sager Simon Ivarsson.

Grundlaggande néringslara

Maten vi ater bestar av protein, kolhydrater och fett. Den innehaller
kalorier (ofta matt i kilokalorier, kcal) som ger oss energi. Protein och
kolhydrater innehaller 4 kcal/gram medan fett innehaller 9 kcal/gram.
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— Grundprincipen ar att om vi ater mer kalorier an vad kroppen goér av
med gar vi upp i vikt. Ater vi farre kalorier an kroppen behover gar vi i
stéllet ner i vikt. Till viss del skoter kroppen detta sjélv, men vi
paverkar ocksa genom maten vi ater. Det ger oss en mdjlighet att
valja en halsosam vag.

Vilka tider pa dygnet ar det bast att ata?

— Det finns inget tydligt och entydigt svar pa den fragan. Gar det att
undvika att ta pa natten, mellan 22 och 06 ungefar, kan det vara bra.
Da ar kroppens forbranning mindre aktiv. Det &r ocksa bra att téanka
pa att ata frukost, lunch och middag plus mellanmal daremellan, och
att ata dessa maltider vid ungefar samma tid varje dag, i den
utstréckning det ar mojligt.

Ska man undvika sa kallade inflammatoriska livsmedel?

— Det finns flera sddana rad och teorier idag, men det finns egentligen
ingen forskning som stodjer det. Vad vi vet ar att det ar bra att minska
intaget av socker.

Vad ska man ata efter traning, och finns det tidsramar kring det?
— Det beror lite pa hur hard traning det handlar om, men en
rekommendation &r att fa i sig ungefar 20 gram protein efter traning.
Det far man till exempel genom att ata 100 gram kott eller
motsvarande livsmedel, sdsom bonor. Det ar ocksa bra att fa i sig lite
kolhydrater efter traningen. En smorgas med bra palagg och ett 4gg
kan vara ett bra sddant mellanmal att ata nagon timme eller tva efter
traningen. D& ar vi mer mottagliga for att ta emot kolhydrater och
lagra dem i musklerna i stallet for att de hojer blodsockret.

Ar proteindrycker bra for aterhamtning och muskeluppbyggnad
efter traning?

— Proteindrycker ar baserade pa mjolkprotein eller motsvarande
vegetabiliska produkter. Det &r samma sak som att fa i sig
motsvarande proteinmangd fran exempelvis mjolk, men
proteindrycker ar mer koncentrerade. Det gor att du kan fa i dig en
proteinmangd som motsvarar en liter mjolk. Det finns inget
sjalvandamal att dricka detta i stallet for att ata vanlig mat, men det
kan underlatta for den som tranar mycket och/eller inte har tid att fa i
sig protein genom maten.
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For sex ar sedan genomgick Sofia en ny stor hjartoperation. D& bytte
man ut klaffen till lungpulsadern och en bit av kérlet, dar det var
trangt. Operationen gick bra, men var psykiskt pafrestande.

— Den har gadngen hade jag helt andra perspektiv. Jag var vuxen och
hade egna barn. Alla minnen fran tidigare operationer kom tillbaka
och aven om de hade gatt bra, visste jag ju ocksa precis vad jag
skulle ga igenom, och att det ar tufft.

Det blev en utmaning att |6sa familjesituationen, och se till att en
slakting tog hand om barnen sa att Sofias man kunde félja med
henne till operationen i en annan del av landet.

— Det allra svaraste var att prata med barnen om vad som skulle
handa. Jag har alltid varit valdigt arlig, och forklarat att det finns en
risk att jag inte kommer hem igen. Operationen skedde fore jul och
jag sa att i basta fall ar jag hemma innan julafton och kan fira som
vanligt. Det kan ocksa bli sa att jag maste vara kvar pa sjukhuset ett
tag. | allra varsta fall kommer jag aldrig hem igen. Normalt skyddar vi
vara barn fran dod och olycka, men for mig &r det en del av livet.
Aterigen kom samtal om en eventuell begravning, och hur man skulle
téanka kring den om det varsta skulle ske.

— Min man tyckte att det var extremt jobbigt. Han sa att han inte skulle
klara sig utan mig, men det vet jag att han skulle.

Efter att ha informerat barnens forskola och skola var det dags att
aka.

— Morgonen da vi lamnade barnen var jattetuff. Vi lamnade dem pa
skolan och satte oss pa bussen. Nar vi kom fram till sjukhuset for
provtagningar och genomgangar senare den dagen var vi tva vrak.
Personen pa sjukhuset som tog hand om oss var dock fantastisk.

Sofia och Magnus fick ga till IVA och se hur allt sag ut, och traffa
personalen som arbetade dar. De forklarade hur allt skulle ga till.

— Det var jattebra. Sedan fick vi traffa narkoslakaren och kirurgen. Allt
var som en berg- och dalbana. Narkoslékaren pratade om alla risker,
"du vet om att du kan d6?”. Da foll jag ner i ett stort hal. Sedan kom
kirurgen med en mer positiv ton — "det har kommer ga bra”. Da kande
vi hopp igen.

Tanken var att Sofia skulle lAggas in den kvéllen, men hon kande inte
att hon klarade av att ligga dar och vanta. En skoterska ordnade med
patienthotell sd att hon och maken kunde sova tillsammans den
natten.

— Hon sa "ga nu ut och at en sista maltid” och menade forstas att vi
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skulle ta vara pa den sista kvallen innan operationen. Det ordvalet,
"en sista maltid”, gjorde dock min man helt knackt. Vi tog oss ut i alla
fall, pillade i oss lite mat och gick sedan tillbaka for att ringa barnen.

Pa IVA dagen darpa tog personalen fram tre nallebjornar som Sofia
skulle fa ge sina barn nar hon kom hem igen. Timmarna fore
operationen var jobbiga. Sofia hade mycket angest och bad om
lugnande medicin.

— Téararna bara sprutade. Jag kande mig trygg och litade fullt ut pa
lakarna, men lukten fran Descutan-svampen man tvattar sig med
vackte manga obehagliga minnen. Det hade nog att géra med alla
ganger jag som liten blev lamnad ensam pa sjukhus vid olika ingrepp.

Ett minne som da kom upp till ytan var fran operationen nar Sofia var
tolv ar, och hennes foraldrar var med pa sjukhuset.

— De var forstas livradda, men jag hade fatt lugnande och satt i
sangen och skrattade, och var kanske lite halvdryg mot dem. Jag vet
ju att det berodde pa medicinen, men jag kande plotsligt en sadan
skuld 6ver detta minne. Jag undrade hur jag hade kunnat vara sa
elak och fick angest 6ver mitt eget beteende alla dessa ar senare,
berattar Sofia.

Ett annat minne var fran nar hon som sexaring skulle genomga en
hjartkatetrisering. Sex barn lag tillsammans i en stor sal, och
foraldrarna fick inte sova dar med dem.

— Alla barn 1ag och gréat pa kvallen. Jag sag en pojke som var sa
ledsen, sa jag lade mig intill honom och sov ihop med honom. Pa
morgonen fick vi skall nér vi blev upptéackta. Anda tyckte jag om
sjukhuset, jag tyckte att det var roligt pa lekterapin.

Nu, som vuxen, sag Sofia tillbaka pa alla sjukhusminnen med
blandade kanslor. Nar det blev dags att rulla in pa operationssalen
féljde hennes man henne hela vagen, och sedan sévdes hon snabbt.
Operationen blev lyckad. P& uppvaket kom Sofia snart upp pa fotter
igen, hon aterhamtade sig snabbt och hade mindre ont an hon hade
vantat sig.

Sista kvallen innan ambulansflyget skulle flyga henne och Magnus
hem igen kéande hon sig varm i kroppen, men faste ingen vikt vid det.
Kvallen darpa, nar de kommit hem, bdrjade hon dock frysa.

—Jag insdg att jag hade feber och forstod direkt att jag fatt en
infektion. Det var som att dra ner rullgardinen, jattejattejobbigt. Som
sjukskoterska visste jag ju att detta inte alls var bra.

Sofia fick antibiotika. Lakarna pa hemsjukhuset forsokte utreda

orsaken till infektionen, men hittade inget. Dagarna gick, Sofia hade
lagt blodvarde och fick blodtransfusion. Julen tillbringades pa sjukhus,
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men hon fick komma hem nagra timmar pa julafton.

—Jag lag i soffan hela tiden, och sag barnen fa sina julklappar. Sedan
var det skont att komma tillbaka till sjukhuset och fa vila, jag orkade
ingenting.

Nagra dagar senare fick Sofia komma hem igen. Hon blev sjukskriven
nagra manader och infektionen hon drabbats av férlangde
aterhamtningsperioden. Den forsta tiden madde Sofia riktigt daligt
och det var precis att hon orkade ga sjalv fran bilen till aterbestken
pa sjukhuset. Langsamt blev hon starkare och innan det var dags att
borja jobba igen kunde hon ga langa promenader. Livet kom tillbaka.

Louise Jeltin ar assistanssamordnare och arbetar pa
Agrenska, bland annat med planering av
familjevistelser. Hon informerar om vilket stod som
finns att fa i samhallet.

Samhallet erbjuder stodinsatser inom flera omraden som ekonomi,
sjukvard och social omsorg, liksom vid arbete och studier.

Forsakringskassan

Den som inte kan arbeta pa grund av sjukdom kan fa sjukpenning.
Den betalas ut som knappt 80 procent av I6nen eller hégst 810 kronor
per dag. Sjukpenningen finns att fa pa olika nivaer: 25, 50, 75 eller
100 procent. Det kravs lakarintyg och vid en langre sjukskrivning far
man en handlaggare pa Forsakringskassan. Vi sjukskrivning langre
an ett ar kan man anséka om sjukpenning pa fortsattningsniva. Da
sénks erséattningen till 75 procent av I6nen, men vid allvarlig sjukdom
kan man ansoka om att fa behalla samma niva som tidigare.

Forebyggande sjukpenning ar en ersattning som gar att fa for olika
insatser som raknas som en del av behandlingsplanen, till exempel
vistelsen p& Agrenska. Ett lakarutl&tande kravs och det gér att
ansoka i efterhand.

Den som ar mellan 19 och 64 ar och troligen aldrig kommer att kunna
arbeta heltid pa grund av sjukdom, skada eller funktionsnedsattning
kan ansdka om sjukerséttning.

— Hellre an att sjalvmant ga ner i tid bér man ta hjalp av sin lakare for
att fa sjukersattning om man inte kan arbeta heltid, sager Louise
Jeltin.
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Den som ar mellan 19 och 29 ar och har en sjukdom eller
funktionsnedsattning som gor att hen inte kan arbeta pa minst ett ar
kan sOka aktivitetsersattning.

Merkostnadsersattning ar en separat ersattning. For att det ska vara
aktuellt att fa ersattningen behéver merkostnaderna uppga till minst
11 900 kronor per ar.

— Merkostnadsersattningen ar inte "krona for krona” utan man far
ersattningen i olika nivaer. Det finns mycket bra information om vad
man kan fa erséttning for pa Forsakringskassans webbplats, sager
Louise Jeltin.

Om man ar sjuk ofta eller lange kan arbetsgivaren ersattas for
sjuklonekostnader. D& kan man aven fa ersattning for
karensavdraget. Detta kallas for sarskilt hogriskskydd. Lakarutlatande
kravs och avslag kan dverklagas till forvaltningsratten.

Avslag pa ansokningar till olika insatser kan 6verklagas till
Forvaltningsratten.

Halso- och sjukvardslagen

Sedan 2015 finns en patientlag som starker patienternas stallning.
Den ger bland annat ratt att valja 6ppenvard i en annan region, till
exempel habilitering eller specialister. Det &ar nu lattare att fa en ny
medicinsk bedémning. Lagen har ocksa Okat patienternas inflytande
dver sin egen vard. De har réatt att fa information om sin vard pa ett
séatt som de forstar.

— Kravet pa sjukvarden att informera patienterna ar tydligt, man
maste forsakra sig om att personen har forstatt, sager Louise Jeltin.

Samordning — fast vardkontakt

Enligt halso- och sjukvardslagen har verksamhetschefen skyldighet
att utse en fast vardkontakt for att sakerstélla patientens behov av
samordning om patienten 6nskar det. En fast vardkontakt kan
samordna vardens insatser, formedla kontakter inom varden och vara
kontaktperson for andra samhaéllsaktorer.

Den fasta vardkontakten kan vara en lakare eller ha en annan
profession inom varden, som sjukskoterska eller kurator.

— Personer som har kontakt med en GUCH-mottagning har ofta en
kontakt dar som kan hjalpa till att samordna varden.

SIP — samordnad individuell plan

Kommuner och regioner ar skyldiga att uppratta en samordnad
individuell plan, SIP, enligt bade socialtjanstlagen och halso- och
sjukvardslagen. En SIP gors nar kompetens fran flera verksamheter
behdvs och ansvarsfordelningen behover goras tydlig, eller om en
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person upplever att det behdvs samordning mellan olika instanser.
Planen upprattas vid moten dar de professionella ar skyldiga att delta.
Las mer pa csdsamverkan.se och 1177.se.

Ovrigt stod — kommunen

Bostadsanpassning

De som pa grund av funktionsnedsattning eller sjukdom behover hjalp
med att anpassa sin bostad ska fa sadan hjalp om de har lakarintyg
samt intyg fran arbetsterapeut eller sjukgymnast. Ansokan gors till
kommunen. Den som har behovet ska sjalv stka. Man far inget
bidrag om behovet kan tillgodoses av hjalpmedel, exempelvis beviljas
ingen taklift om det gar att anvanda golvlift. Det gar att fa bidrag aven
om tillganglighetskraven inte foljts vid om- och nybyggnad. Detta
galler om det inte &r den sbkande sjalv som gjort byggnationen.

Mer information om hur man gar till vaga finns pa Boverkets hemsida.

Anhorigstod

Enligt Socialtjanstlagen, SoL 5 kap 10, ska kommunen ocksa erbjuda
stod till anhdriga. Med anhoérig menas en familjemedlem (till exempel
syskon, mor- och farforalder) eller en god van till ndgon med fysisk
eller psykisk funktionsnedsattning.

Som anhorig kan man f& majlighet att delta i samtalsgrupper,
friskvard eller individuellt anpassat stod och fa tips, rad och hjalp med
kontakter. Detta stdd ska stkas hos kommunens anhérigkonsult.
Denna tjanst kan heta olika i olika kommuner.

Aven parkeringstillstdnd, fardtjanst och hemtjanst ingér i de
stodtjanster som kommunen erbjuder. Kontakta kommunens
handlaggare for information och ansokan.

Hjalpmedel

Hjalpmedel ar oftast regionens ansvar och det kravs halso- eller
sjukvardskompetens for utprovning. En fysioterapeut eller
arbetsterapeut gor en bedémning av behovet. Besluten kan inte
overklagas. Hjalpmedel skrivs ut for att forbattra eller uppratthalla en
funktion och formaga. De kan ocksa skrivas ut for att kompensera for
en nedsatt eller forlorad funktion eller formaga att klara det dagliga
livet. Det galler dock inte produkter som &r vanliga i hemmet,
exempelvis datorer.

Personligt stod

For att fa stod i vardagslivet och psykiskt maende ar ett tips att vanda
sig till en kurator som kan vagleda. Samtalsstod och psykolog gar att
fa genom vardcentral eller privat. Louise Jeltin tipsar ocksa om
familjeradgivning i kommun, kyrka eller privat.
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— Glom inte att kontrollera din privata forsakring. Eventuellt gar det att
fa ersattning for privata psykologkostnader, sager Louise Jeltin.

Arbete och studier

Arbetsgivaren har ansvar for att anpassa arbetsmiljo och innehall
efter den anstalldes behov, samt har rehabiliteringsansvar vid
sjukdom. | sadana fall kan FK sta for arbetshjalpmedel.
Arbetsférmedlingen kan stétta med arbetstraning och utbildning for att
arbetstagaren ska komma tillbaka till arbetet. Vid studier pa
universitet eller hdgskola finns det insatser som ansvarar for
pedagogiskt och/eller praktiskt stdd vid studier.

Kontakta foretagshalsovarden, skyddsombudet, facket,
rehabkoordinator pa vardcentralen, Arbetsformedlingen eller
Forsakringskassans handlaggare vid fragor.

Fonder

Fonder kan sokas for ckade omkostnader pa grund av sjukdom, till
hjalpmedel och rekreationsresor. Pa sjukhuset eller pa habiliteringen
kan man fa hjalp av en kurator att hitta passande fonder att soka
pengar ur. Lansstyrelsen har en gemensam stiftelsebas dar man kan
soka efter lampliga fonder. Vissa foretag hjalper ocksa till att hitta ratt
fonder for en mindre summa.

— Det kan I6na sig att sbka fonder eftersom stiftelserna vill avyttra
sina pengar, sager Louise Jeltin.

Tips pa brawebbadresser

agrenska.se — Agrenska

fk.se — Forsakringskassan

socialstyrelsen.se — Socialstyrelsen

boverket.se — Boverket

bostadscenter.se — Bostadscenter

1177.se — Sjukvardsupplysningen

csdsamverkan.se — Centrum for sallsynta diagnoser
stiftelser.lansstyrelsen.se — Lansstyrelsernas gemensamma
stiftelsedatabas

© Agrenska 2021, nr 624 37



Transpositioner

De tva aren efter den senaste operationen var vad Sofia beskriver
som "superar”. Hon madde bra och kande sig stark. For tre ar sedan
borjade dock hjartat sla ojamnt igen. Lékarna trodde att en
fortrangning i det nya karlet kunde vara orsaken. De genomférde en
ballongvidgning, d& man gar in via ljumsken.

— De vagade inte sétta in ett nat, eftersom fortrangningen 1ag sa nara
kranskarlen, men vidgningen av karlet gav i alla fall resultat.

Sofia blev battre forst, men de ojamna slagen kom tillbaka.
Lakarteamet bestamde nu att de skulle ga in via ljumsken igen och
forsoka branna bort tradar som eventuellt kunde stora de elektriska
impulserna i hjartat.

— Man kan fa storningar i systemet, sarskilt om man &ar opererad och
har arrbildning i det omradet. Vid ett sddant ingrepp triggar de hjartat
for att se var storningen sitter, och branner av nervkopplingarna som
utléser extraslag, sager Sofia.

Hon skulle genomga ingreppet pa hosten det aret, men blev sa pass
dalig redan pa sommaren att hon fick aka in akut med valdigt hog
puls.

— Sa fort jag rérde mig lag pulsen pa 200. Det var otroligt jobbigt, en
nara-doden-upplevelse. Nar hjartat rusar sadar sprutar svetten och
hela kroppen vibrerar.

Sofia blev inlagd nagra dagar och fick medicin. Efter en vanda
hemma d& hon inte blev battre valde lakarna att elkonvertera henne,
det vill sdga ge hjartat en elektrisk stot for att det ska aterfa sin
vanliga sinusrytm.

— Det var jatteobehagligt. Veckan innan hade jag fragat varfor de
valde att inte elkonvertera, och da sa de att de var radda att jag i s&
fall skulle drabbas av en stroke. Nar de nu valde att anda gora den
har atgarden blev jag ju jatteradd — men aven det gick bra.

Aren som féljde har inneburit m&nga sadana har upp- och nedgangar
for Sofia. Hon har i flera omgangar fatt tillbaka de ojamna slagen, ofta
efter att ha rest sig upp shabbt eller utsatt kroppen fér andra hastiga
rorelser. Ibland har det gatt Gver av sig sjalvt, men flera ganger har
hon aterigen behovt elkonvertering for att fa hjartat att sld som det
ska. De tva senaste somrarna har hon inte orkat gora saker i den
utstréackning hon vill, till exempel kunnat folja med nar familjen cyklat i
vag for att bada.

— Det har varit valdigt tufft. Ibland har rusningarna i hjartat kommit pa
natten och jag har vantat till morgonen med att ringa sjukhuset,
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eftersom jag forstar att det blir dramatiskt for barnen om jag
forsvinner i vag medan de sover.

Sofias man har tagit “jattemycket stryk”, beskriver hon. Han har haft
ett tungt arbete med att halla ihop familjen och stotta alla under de
svara perioderna.

— Vi har inte automatiskt blivit erbjudna kuratorstdd, vilket jag tycker
ar lite konstigt. Det var forst nar jag blev samre for tre ar sedan som
jag sjalv tog tag i det och sokte stdd, eftersom jag kédnde behov av att
prata om det héar.

Sofia har haft mycket nytta av sitt yrke, som sjukskdterska vet hon
vad hon har ratt till och kan krava. Ett exempel ar infér operationen
nar nervtradarna skulle brannas av da hon stod pa sig och kravde
ambulansflyg nar hon kande att hon var for dalig for att flyga reguljart
till Goteborg. Val framme pa sjukhuset akte hon rakt in pa IVA.

— Det var ju ett bevis pa att jag hade haft ratt i min bedémning. Ibland
kan det dock ocksa vara en belastning att veta for mycket om risker
och biverkningar.

Operationen gav den gangen hyfsat resultat, men de ojamna slagen
kom tillbaka, igen.

— Det var ganska deppigt. Jag undrade om det var s har mitt liv
skulle se ut nu, sager hon.

Sedan dess har hon genomgatt flera sddana ingrepp.

— Med tiden har jag fatt viss rutin pa det har och lart mig att leva med
att hjartat ibland rusar. Forsta gangerna fick jag betablockerare med
mig hem, men jag tycker inte att det har hjalpt sa mycket.
Erfarenheten har daremot gjort mig rikare, jag kan proceduren nu och
har blivit tryggare i det. Anda gor situationen mig begransad ibland.
Vagar jag aka till fjallen? Tank om det hander igen?

Sofia ar med i GUCH-foreningen via sitt sjukhus, och sommaren for
tva ar sedan ordnade féreningen en kurs dar hon fick majlighet att
traffa andra i liknande situation. Det hjalpte mycket. Hon larde sig att
hitta battre strategier for att hantera sjukdomen.

— Da bestamde jag mig for att vaga leva livet igen. Den hosten akte vi
i familjen till fjallen tillsammans med nagra vanner. Vi gick upp pa en
liten fjalltopp, och det tog sin tid eftersom min kondition inte var pa
topp. Jag kom dock upp och den kanslan var oslagbar. Jag stod pa
toppen och bara skrek: Wow, jag gjorde det!
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Riksforbundet Sallsynta diagnoser

Riksforbundet Sallsynta diagnoser bildades for snart
25 ar sedan av en grupp foraldrar till barn med olika

syndrom. Det &r en paraplyorganisation dar ett 70-tal
olika diagnosforeningar finns representerade.

Riksférbundet Sallsynta diagnoser arbetar for att alla som lever med
ett sallsynt halsotillstand ska f& jamlik tillgang till vard- och
stodinsatser i tid och utifran behov. Férbundets uppdrag &ar att driva
politiska fragor som rér personer med funktionsnedsattning,
uppmarksamma sallsynta diagnoser och lyfta behovet av mer
forskning.

Personer som lever med sallsynta halsotillstand ska inte missgynnas
pa grund av att andra inte kanner till s& mycket om deras situation.
Forbundet har genom aren drivit flera projekt dar resultatet har blivit
konkret material som alla kan ta del av, sdsom utbildningsfilmer,
sammanstallningar av rattigheter inom hélso- och sjukvarden och tips
pa hur man kan gora en sa kallad sallsynt vardplan.

De 16 000 medlemmarna representerar dver 100 olika diagnoser som
sinsemellan ar valdigt olika. Gemensamt ar att alla halsotillstand ar
livslanga, sa gott som alltid obotliga och nastan alltid har genetiska
orsaker.

— Det ar séllsynthetens dilemma som férenar medlemmarna, inte
sjukdomen eller syndromet i sig. Man kan latt kénna sig ensam om
man ar den enda i sin hemstad som lever med ett sallsynt
halsotillstdnd, men tillsammans &r vi starkare, sager Malin Grande,
kanslichef pa Riksforbundet Sallsynta diagnoser.

Har hittar du Riksférbundet Sallsynta diagnoser:
sallsyntadiagnoser.se
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Informationscentrum for séillsynta hiilsotillstind

Sedan mars 2020 har Agrenska uppdraget att ta fram
och kvalitetssakra diagnostexter till Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om séllsynta halsotillstand och
sprida information om dessa.

Informationen &r till for personer som arbetar inom vard, omsorg,
skola och socialtjanst. Den vander sig ocksa till de som lever med ett
séllsynt halsotillstand, deras narstdende och andra som de har
kontakt med. Kunskapsdatabasen kan aven vara anvandbar for
personer som arbetar pa en myndighet.

| databasen finns utforlig, kvalitetssékrad information om fler &n 300
séllsynta halsotillstdnd. Nya diagnostexter tillkommer varje ar, och
befintliga texter uppdateras regelbundet. Underlagen till texterna
skrivs av medicinska specialister i Sverige. Informationen bearbetas
av redaktorer vid Informationscentrum och faktagranskas av en
sarskild expertgrupp. Berdrda intresseorganisationer ges ocksa
mojlighet att lamna synpunkter pa innehallet.

Fragor, forslag eller synpunkter?
Kontakta Informationscentrum via e-post
sallsyntahalsotillstand@agrenska.se
eller telefon 031-750 92 00

Socialstyrelsen kunskapsdatabas om sallsynta halsotillstand
https://lwww.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-

regler/omraden/sallsynta-halsotillstand/

Informationscentrum for sallsynta halsotillstand vid Agrenska
agrenska.se/informationscentrum
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Sofias liv hirjar dtergd till det normala

Nar vi har vart samtal har det gétt ett halvar sedan Sofia kande av
formaksflimret, det vill saga nér hjartat rusar, och det ar hon tacksam
over. Hon har lart sig att leva med situationen, och vet vad hon far
energi av. Naturen ger henne till exempel mycket kraft. Hon prioriterar
det som ar viktigt i livet.

— Smutsiga fonster ar inte hela varlden, det ar viktigare att vara med
familjen och spela spel med barnen.

Numera gor hon mycket av det hon gjorde tidigare. Ibland kénner hon
av hjartat, men hon férsoker tanka pa att inte starta sa snabbt fran
stillasittande for att undvika att hjartat rusar.

— Ibland kanner jag att det ar pa vag, men jag vet att jag kan andas
lugnt och att det da ibland lagger sig igen. Jag har ocksa en
pulsklocka, pa gott och ont. Jag forsoker att inte bry mig om den sa
lange jag mar bra, &ven om den visar hogre puls an vanligt. Sa lange
jag mar bra gor jag det jag orkar, och numera kanner jag min kropp
val. Jag kan kanna att hjartat slar fort, men inte farligt fort, och forsta
skillnaden.

Hon har ocksa visat barnen YouTube-klipp av elkonverteringar, sa att
de vet precis vad lakarna gor med Sofia de ganger hon anda maste
aka in till sjukhuset.

— Mina barn sager att jag ser ut att ma mycket battre nu, och det gor
jag ocksa, sager hon.

Det ar en sorg att inte orka lika mycket som tidigare, men hon har lart
sig att njuta har och nu.

— En promenad med hunden kan kdnnas helt fantastisk. Ingen vet ju
vad som héander i framtiden, hjartsjuk eller ej. Sjalvklart hade jag velat
vara frisk, men det har ar jag. Jag har mina arr och skavanker, men
jag har ocksa ett valdigt fint liv.
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En sammanfattning av dokumentation nr 624

Transposition av de stora karlen, oftast kallad
enbart transposition, ar ett medfott hjartfel som
innebar att lungartaren avgar fran vanster
kammare och aorta fran hoger kammare. Det
leder till att hoger kammare fungerar som
systemkammare, och att det ar det syrefattiga
blodet som pumpas ut i kroppen. Transpositionen
behover korrigeras pa kirurgisk vag. | Sverige fods
omkring 25 barn med detta tillstand varje ar.

| dokumentationen kan du lasa om medicinska
och psykiatriska aspekter av transposition samt fa
en inblick i hur det &r att leva med detta tillstand.

FAMILJE- OCH VUXENVISTELSER
o Kunskap och kompetens om séllsynta diagnoser
A G R E N S KA © Agrenska 2021 | agrenska.se
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