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❙ ❙ Hjertefeil er en av de vanligste medfødte misdannelser.
Prognosen varierer fra små ventrikkelseptum defekter
(VSDer) som spontant lukkes dager eller uker etter fødselen,
til komplekse feil som forårsaker tidlig død. Fremskritt i dia-
gnostikk og behandling har de siste decenniene bedret pro-
gnosen [1, 2], men få studier har presentert komplette data for
resultatene i en uselektert populasjon. Dette perspektivet er
viktig for å forstå dynamiske endringer i denne pasientgrup-
pen, for å evaluere effektene av barnekardiologiske program-
mer og for å planlegge slike. 

I tillegg vil populasjonsbaserte data kunne gi indikasjoner
på de utfordringer barn med persisterende kardial morbiditet
vil bety for voksenkardiologien [3]. Dette perspektivet er 
spesielt interessant fordi ny teknologi (spesielt ekkokardio-
grafi) og diagnostiske strategier (tidlig ekkokardiografi av
nyfødte med mistenkt hjertefeil) har bedret deteksjonsraten
av hjertefeil og endret det synlige panorama i populasjonen
[4, 5].

❙ ❙ Materiale og metoder
Pasientpopulasjon
Sentralsykehuset i Vestfold har eneste fødeavdeling (ca 2 300
fødsler per år) og eneste barneavdeling i fylket (totalpopula-
sjon 210 000). Totalt ble det i 15-årsperioden 1982–1996
født 35 218 levende barn av mødre bosatt i fylket. Medfødte
hjertefeil i kohorten ble registrert prospektivt. Et nært samar-
beid med barneavdelingene i nabofylkene og det barnekardio-
logiske senter ved Rikshospitalet, Oslo, ga et godt grunnlag
for å oppnå (nært) komplette epidemiologiske data både for
diagnostikk, behandling og oppfølging.

Diagnostikk
Alle nyfødte ble undersøkt klinisk før hjemreise fra sykehu-
set etter fødselen. Hvis medfødt hjertefeil ble mistenkt gjen-
nomgikk barnet et standard undersøkelsesprogram (EKG,
røntgen thorax etc) og ble deretter hensvist til ekkokardiogra-
fi (før 1986 ikke rutinemessig tilgjengelig for nyfødte). Sam-
me undersøkelser ble utført for barn henvist til poliklinikk for
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suspekt hjertefeil eller innlagt sengeavdeling for andre 
sykdommer. For barn som døde (krybbedød, andre dødsårsa-
ker) ble obduksjonsrapportene gjennomgått, og tidligere
ikke-diagnostiserte hjertefeil inkludert. Hvor barn med hjer-
tefeil flyttet ut fra fylket ble det tatt kontakt med pårørende,
og tillatelse gitt for innhentning av data fra lokale barneavde-
linger. 

Klassifikasjon
Hjertefeilene ble klassifisert i henhold til internasjonale stan-
darder [6]. Et arbitrært hierarkisk system som tillater en en-
kelt diagnostisk kategori for hver pasient ble brukt [7]. Fra
materialet ble ekskludert: 

– bicuspide aortaklaffer uten stenose eller insufficiens; 
– hjertearrythmier; 
– åpenstående ductus arteriosus hos prematurt fødte, og hos

fullbårne hvis ductus lukket seg før 6 måneders alder; 
– isolert interatrial shunt spontant lukket før 3 måneders al-

der.

Resultater
Spontanhelbredelse, terapeutiske inngrep (kirurgi, kateterin-
tervensjon) og resultatene av disse, persisterende ikke-
behandlede defekter, assosierte syndromer/misdannelser 
og dødelighet ble registrert. Spontanhelbredelse ble verifi-
sert med ekkokardiografi. Data ble sammenfattet per januar
2000, ved en oppfølging på 3–18 år etter fødselen (median 
9,5 år).

Statistiske metoder
Forskjeller mellom grupper ble testet med chi-square test. 
En sannsynlighet p < 0,05 ble ansett som statistisk signifi-
kant.

❙ ❙ Resultater
Fordeling av de ulike feilen
I den aktuelle 15-års kohorten ble registrert 360 barn med
medfødt hjertefeil (1 prosent). Ekkokardiografi ble utført hos
337 (93,6 prosent), hjertekateterisering hos 101 (28,1 pro-
sent), kirurgi eller kateterintervensjon hos 119 (33,1 prosent),
og autopsi hos 25 (6,9 prosent). Hjertefeil ble diagnostisert ut
fra kliniske kriterier alene hos 16 barn (4,4 prosent). Fjorten
av disse ble klassifisert som VSD med spontan lukning, mens
to forble uklassifisert. Fire tilfeller av ikke erkjent hjertefeil
ble diagnostisert ved autopsi etter tidlig død av andre misdan-
nelser. 

Tabell I viser fordelingen av de ulike feilene. VSD var den

dominerende feil, og forekom hos 211 (58,6 prosent) av de
360 pasientene.

Spontanhelbredelse
I 154 tilfeller (42,8 prosent) ble hjertefeilet spontant helbre-
det (Figur 1), hvorav 142 (92,2 prosent) hadde VSD. Av dis-
se ble 100 (70,4 prosent) helbredet innen ett års alder. Spon-
tanlukning inntraff hos 73,9 prosent av VSDer lokalisert til
det muskulære septum, og hos 22,2 prosent lokalisert til det
membranøse septum (p < 0,05). Spontanhelbredelse innraff
også av atrieseptum defekter, ASD (9; 5,8 prosent av spontant
helbredede), pulmonalstenose, PS (2; 1,3 prosent) og persis-
terende ductus arteriosus, PDA (1; 0,6 prosent).

Kirurgi og kateterintervensjon
Totalt ble 173 terapeutiske inngrep utført (hos 119 pasienter;
33,1 prosent av totalmaterialet) (Figur 1). Av disse var 128
(74 prosent) reparative og 45 (26 prosent) palliative. 153
(88,4 prosent) var kirugiske inngrep og 20 (11,1 prosent) ka-
teterintervensjon. Hos 37 barn (31,1 prosent) ble inngrep ut-
ført i neonatalperioden (0–28 dager), og hos 76 (65,5 prosent)
før 12 måneders alder.

Av 95 pasienter (79,8 prosent) som overlevde terapeutis-
ke inngrep, fikk 54 (56,8 prosent) defekten reparert. Førtien
pasienter (43,2 prosent) hadde sekveler (knyttet til kirurgi) el-
ler residualdefekter (ikke gjenstand for korreksjon under inn-
grepet). 

Tre barn (3,2 prosent av overlevende) fikk AV-blokk etter
kirurgi og behov for permanent pacemaker, tre barn (3,2 pro-
sent) fikk phrenicusparese og én (1,1 prosent) hjerneskade
med spastisk hemiparese som følgetilstand.

Død før utskriving etter inngrep så vel som total dødelig-
het var signifikant høyere for barn operert i nyfødtperio-
den enn de som ble operert senere (p < 0,05) (Tabell II). 
Ingen signifikant forskjell ble funnet mellom kohortene født
1982–1989 og 1990–1996 (p > 0,05], men en trend for 
lavere mortalitet for neonatalt opererte i den sist fødte kohor-
ten.

Persisterende ikke-opererte defekter
Persisterende ikke-opererte defekter forekom hos 69 barn
(19,2 prosent). VSD forekom hos 43 (62,3 prosent) av disse,
aortastenose (AS) hos 10 (14,5 prosent) og PS hos 7 (10,1
prosent).

Assosierte syndromer og misdannelser
Hos 72 barn (20 prosent) forekom ulike syndromer og mis-
dannelser assosiert hjertefeilet. Av disse hadde 24 (33,3 pro-
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Figur 1. Status 3–18 år etter fødselen (median 9,5 år) hos 360 barn med medfødt hjertefeil født i 15-års perioden 1982–1996.
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sent) kromosomfeil, 13 (18,1 prosent) identifiserbare syndro-
mer, 11 (15,3 prosent) to eller flere ekstrakardiale misdannel-
ser, og 24 (33,3 prosent) ekstrakardiale enkeltmisdannelser.
Trisomi 21 forekom hos 15 (20,8 prosent). Assosierte syndro-
mer og misdannelser forkom signifikant sjeldnere ved VSD
(12/211; 11,4 prosent) enn hos barn med andre typer hjertfeil
(48/149; 32,2 prosent; p < 0,05). Hos 12 (80 prosent) av bar-
na med trisomi 21 ble kirurgiske inngrep utført. Det ble ikke
funnet noen forskjell i forekomsten av hjertefeil med assosi-
erte syndromer og ekstrakardiale feil for barn født 1982–1989
(1,7 per 1 000) sammenlignet med barn født 1990–1996 [2,4
per 1 000; p > 0,05).

Mortalitet
Av totalt 42 dødsfall skjedde 22 (52,4 prosent) i neonatalpe-
rioden, og 31 (73,8 prosent) før 12 måneders alder. Tabell III
angir årsaker til dødsfallene. Hjertesvikt ble ansett å være
dødsårsaken hos 27 (64,3 prosent), de fleste etter terapeutis-
ke inngrep. 

❙ ❙ Diskusjon
Totalresultater
Studien fokuserer på forekomst og prognose for medfødte
hjertefeil i en uselektert populasjon av barn født levende i 15-

års perioden 1982–1986 med oppfølging 3–18 år etter fødse-
len. Dette perspektivet dekker nært hele den pediatriske al-
dersgruppen. Validiteten av data er høy, da andelen hjertefeil
inkludert på basis av kliniske kriterier alene er lav i forhold til
tidligere undersøkelser [8, 9]. Strukturelle hjertefeil ble fun-
net hos 1 prosent, som er en høyere prevalens enn det som
vanligvis angis (0,5–0,8 prosent) [10]. Dette skyldes en høy
deteksjonsrate av VSD med bakgrunn i ekkokardiografisk
diagnostikk hos nyfødte med mistenkt hjertefeil [4].

En stor gruppe barn ble spontant helbredet (42,8 prosent),
hvorav den alt vesentligste del hadde VSD. Når barn som
døde (11,7 prosent) og de som fikk hjertefeilet reparert uten
rest/residualdefekt (15 prosent) adderes gjenstår mindre enn
1/3 med persisterende ikke-opererte eller opererte pasienter
med ikke-reparerte defekter (Figur 1). Andelen barn som vok-
ser seg inn i voksen alder med ikke-opererte persisterende de-
fekter eller opererte ikke-reparerte defekter vil trolig nærme
seg 25 prosent av den totale utgangskohorten. Reparasjon be-
tyr imidlertid ikke nødvendigvis helbredelse, men kan inne-
bære en fortsatt risiko år etter terapeutisk inngrep. Inkluderes
alle overlevende opererte pasienter sammen med pasienter
med persisterende ikke-behandlede defekter vil 40 prosent av
utgangspopulasjonen være i behov av en eller annen type opp-
følging. Dette betyr en stor utfordring for voksenkardiologi-
en.

Spontanhelbredelse
VSDer utgjorde nært 60 prosent av alle hjertefeil diagnosti-
sert i vårt materiale, en betydelig høyere andel enn tidligere
rapportert [8, 9]. Dette var ikke forårsaket av noen »epidemi«,
men av bedre diagnostikk (fra 1986 ekkokardiografi rutine-
messig i tidlig nyfødtperiode ved mistenkt hjertefeil), spesi-
elt av små defekter lokalisert til det trabekulære ventrikkel-
septum. Slike defekter viser stor tendens til tidlig spontan-
lukning (de fleste i løpet av første leveår), mens membranøse
defekter i mindre grad ble spontanhelbredet. Dette reflek-
terer den mer komplekse embryologi ved sistnevnte type
VSD. 

Hirashi et al [11] undersøkte konsekutive terminbarn for
trabekulær VSD med ekkokardiografi, og fant en prevalens
på 2 prosent. Spontanlukningsraten var 76 prosent i løpet av
første leveår. Sands et al [12] fant en enda høyere forekomst
(4,4 prosent) i en liknende studie. Det kan diskuteres om di-
agnostikken av denne type defekter representerer noen helse-
gevinst med bakgrunn i stress på familiene. 

I mindre grad ble ASD, PS og PDA spontant helbredet.
Den naturlige utviklingen av valvulær PS medfører hos noen
en reduksjon i trykkgradienten over klaffene [13]. Fysiologis-
ke shunter over foramen ovale eller ductus arteriosus kan luk-
kes etter lengre tid [14].

Hvis hjertefeil som spontanhelbredes oppfattes som »car-
diac non-diseases« og ekskluderes, vil prevalensen av hjerte-
feil reduseres fra 1 prosent til 0,6 prosent i den undersøkte po-
pulasjonen.

Kirurgi og terapeutisk kateterintervensjon
Nært en tredjedel av de terapeutiske inngrepene ble utført i
nyfødtperioden. Komplekse og alvorlige hjertefeil presente-
rer oftest symptomer de første levedagene eller ukene, og pal-
liative og reparative inngrep må gjøres for å redde barnas liv.
Dødeligheten etter inngrep i nyfødtperioden var høy (Tabell
II), og reflekterer alvorligheten av disse hjertefeilene. I den
aktuelle studien ble funnet en trend for bedring i »in-hospital
deaths« etter neonatale inngrep for kohorten født på 1990-tal-
let sammenlignet med barn født på 1980-tallet. Det var ingen
tilsvarende trend for postneonatal intervensjon. Dette kan
tyde på en vel etablert behandlingsstrategi for disse barna al-
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Tabell I. Fordeling av hjertefeil diagnostisert i en uselektert popula-
sjon av levende fødte (n = 35 218) i 15-års perioden 1982–1996.

Type defekt n Prosent

Ventrikkelseptumdefekt 211 58,6
Atrieseptumdefekt 30 8,3
Pulmonalstenose 15 4,2
Åpenstående ductus arteriosus 15 4,2
Transposisjon av de store arterier 13 3,6
Coarctatio aortae 13 3,6
Aortastenose 13 3,6
Fallots tetrade 11 3,1
Atrioventrikular septumdefekt 11 3,1
Hypoplastisk venstre hjerte syndrom 9 2,5
Singel ventrikkel 5 1,4
Pulmonal atresi 4 1,1
Endokardial fibroelastose 3 0,8
Persisterende trunkus arteriosus 2 0,6
Andre 5 1,4

Totalt 360 100,0

Tabell II. Dødelighet etter terapeutiske inngrep (kirurgi, kateterinter-
vensjon) for medfødte hjertefeil hos 119 barn født 1982–1989 og
1990–1996.

1982–1989 1990–1996 Totalt
n (prosent) n (prosent) n (prosent)

Inngrep (antall pasienter) 67 52 119
Inngrep ≤ 28 dagers alder 21 16 37

Død i sykehus 7 (33,3)1 1 (6,3) 8 (21,6)1

Døde totalt 11 (52,4)1 5 (31,3) 16 (43,2)1

Inngrep > 28 dagers alder 46 36 82
Død i sykehus 2 (4,3) 2 (5,6) 4 (4,9)
Døde totalt 4 (8,7) 4 (11,1) 8 (9,8)

1p <0,05; statistisk signifikant forskjell fra hjertefeil behandlet >28 
dagers alder.

➨



Annons

Annons



lerede på 1980-tallet. Det er imidlertid uklart om »case-mix«
er den samme i begge periodene. Selv om størstedelen av bar-
na som overlever etter terapeutiske inngrep fikk sitt hjertefeil
reparert (spesielt VSD, ASD, PDA og transposisjon av de sto-
re arterier, TGA), hadde en betydelig del (43,2 prosent) rest-
eller residualdefekt. Mange av disse defektene var imidlertid
av liten betydning.

Kateterintervensjon utgjorde en mindre del (11,6 prosent)
av de terapeutiske inngrepene. De fleste ble foretatt i de sist
fødte årskullene, og inkluderte paraply- eller coillukning av
PDA og pulmonal ballongvalvulotomi. Kateterintervensjo-
ner er økende i barnekardiologien, og vil trolig i fremtiden ut-
gjøre en større andel av terapeutiske inngrep.

Om terapeutiske inngrep skal ansees helbredende må pa-
sienten få en normal funksjonsevne og livslengde, og ikke få
ytterligere morbiditet relatert til hjertefeilet. Morris og Me-
nashe [2] fant at pasienter kirurgisk behandlet for ASD, PS og
PDA var de som tilfredsstilte disse kriteriene best. For andre
defekter (Fallots tetrade, VSD, koarktasjon av aorta, AS og
TGA) forkom en kontinuerlig kardial mortalitet i en 25-års
periode etter inngrepene. 

I den aktuelle studien forekom ekstrakardiale komplika-
sjoner hos tre pasienter (parese av n phrenicus, hjerneinfarkt).
N phrenicus kan traumatiseres under operative inngrep, og
cerebral ischemi og mikroembolier likeledes oppstå under
operasjoner [15]. 

Persisterende ikke-opererte defekter
En betydelig andel (19,2 prosent) hadde et persisterende ikke-
operert hjertefeil. De fleste var VSDer med ubetydelige he-
modynamiske konsekvenser, eller moderat store VSDer un-
der overvåkning for utvikling av behov for kirurgi. Det sam-
me gjalt noen med ASD. Moderate AS og PS bidro også til
denne gruppen. Moderate klaffestenoser kan i startfasen ha
små hemodynamiske konsekvenser, men progrediere [13, 16]
og gi behov for terapeutisk intervensjon i høyere alder. 

Assosierte syndromer og ekstrakardiale misdannelser
Kromosomfeil, syndromer og ekstrakardiale misdannelser
forekom hos 20 prosent av pasientene i materialet. Den lave-
re forekomsten av slike tilstander i vårt materiale sammenlig-
net med tidligere studier [17] kan være forårsaket av en høy-
ere andel av muskulære VSDer som i mindre grad hadde as-
sosierte syndromer og ekstrakardiale feil enn non-VSD hjer-
tefeil. 

Trisomi 21 (Down syndrom) var det mest hyppig forekom-
mende syndrom. De fleste av disse pasientene ble operert for
sitt hjertefeil (oftest atrioventrikulær septumdefekt). Dette er
overenstemmende med endrede holdninger i retning av aktiv
behandling av slike pasienter [18]. Forekomsten av hjertefeil

med assosierte tilstander forandret seg ikke fra 1980-årene til
1990-årene til tross for utviklingen i prenatal diagostikk, spe-
sielt ultralydscreening. I Norge har føtale screeningprogram-
mer med ultralyd ikke primært hatt som mål å detektere mis-
dannelser. I andre land har prenatal diagnostikk hatt konse-
kvenser for prevalensen av alvorlige hjertefeil hos levende
fødte på grund av terminering av graviditeter med slike feil
[19]. Vi kjenner ikke til termineringer i vår populasjon med
bakgrunn i påvist isolert hjertefeil. 

Mortalitet
Størstedelen av dødsfallene skjedde i første leveår (73,8 pro-
sent), de fleste innenfor nyfødtperioden. Noen av disse tidli-
ge dødsfallene representerte komplekse hjertefeil med raskt
inntredende sirkulasjonskollaps, og hvor terapeutiske inn-
grep var kontraindisert på grund av assosierte feil eller klinisk
teminal sykdom. I noen tilfeller var ikke terapeutiske inngrep
mulig på grund av kompleksiteten av hjertefeilet. De fleste
dødsfall skjedde i intraktabel hjertesvikt etter kirurgi. Plutse-
lig uventet død inntrådte også, trolig forårsaket av hjertear-
rythmier [20]. Ekstrakardiale misdannelser og andre ikke-
kardiale tilstander forårsaket noen dødsfall, noe som også
skjer blant barn uten hjertefeil i populasjonen. 

*
Arbeidet er støttet av Søstrene Stray’s legat og Forening-

en for Hjertesyke Barn (FFHB) i Vestfold.
Originalartikkelen ble publisert i Acta Paediatrica

2000;89:1344-51 (Meberg A, Otterstad JE, Frøland G, Lind-
berg H, Sørland SJ. Outcome of congenital heart defects – a
population based study).
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Aspirasjon 1 2,4
Neuromuskulær sykdom 1 2,4
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SUMMARY

Congenital heart defects 

Alf Meberg, Jan Erik Otterstad, Gisle Frøland,
Harald Lindberg, Svein Jan Sørland
Läkartidningen 2002;99:378-83

In a population based study including 35,218 in-
fants born alive during the 15-year period
1982–1996, 360 (1%) were diagnosed having a con-
genital heart defect (CHD). At a follow-up 3–18
years later (median 9.5 years) 154 patients (42.8%)
were spontaneously cured, of whom 142 (92.2%)
had ventricular septal defects (VSD). 42 patients
(11.7%) had died, 22 of whom (52.4%) during the
neonatal period (0–28 days after birth). A total of
119 patients (33.1%) underwent therapeutic proce-
dures (surgery, catheter interventions), of whom 24
(20.2%) died. Of the 95 children surviving therapeu-
tic procedures 54 (56.8%) had their defects comple-
tely repaired, while 41 (43.2%) had residual defects
or cardiac sequelae, often of minor importance. Of
69 children (19.2%) with persistent untreated de-
fects, 43 (62.3%) had VSD. A chromosomal disor-
der, various syndromes or extracardiac malforma-
tions occurred in 72 children (20%).
The study underlines the fact that CHD presents it-
self in varying degrees of severity, including a high
neonatal mortality rate as well as a high rate of
spontaneous cure. 

Correspondence: Alf Meberg, Dept of Pediatrics, Sentralsyke-
huset i Vestfold, N-3116 Tønsberg, Norway.
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