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Ferna Fallots 4 Islandi
1968-2001

Agrip

Tilgangur: Ferna Fallots (tetralogy of Fallot — TOF)
er algengastur peirra hjartagalla sem valda bldma.
Pessi ranns6kn vardar fernu Fallots 4 Islandi 4 34 ara
timabili, fra 1968 til og med 2001.

Efniviour og adferdir: Rannséknin ner til allra peirra
sem greindir voru med fernu Fallots 4 Islandi 4 til-
greindu drabili. Gagna var aflad ur sjikraskram sem
innihéldu hjartadmskodunar-, hjartapredingar- og
krufningaskyrslur.

Nidurstoour: Fjorutiu og sex einstaklingar reyndust
hafa fernu Fallots 4 timabilinu. Nygengi 1:3209 f0-
ingar og kynhlutfall 1,2 drengir 4 hverja telpu. Eftir-
litstimi er frd tveimur mdnudum { 33 ar, midgildi 10,5
ar. Prjatiu og sjo einstaklingar hofou demigerda
fernu Fallots en af peim niu bérnum sem hofou
floknari sjukdém voru sex med fernu Fallots med
lungnaslagazdarlokun (TOF with pulmonal atresia).
Af heildarhépnum voru sex med stadfestan litninga-
galla og fimm ad auki med skopulagsgalla utan
hjarta. Af 46 sjaklingum hefur verid gerd fullnadar-
skurdadgerd hja 38 (82,6%). I helmingi tilvika var
gangur { kjolfar adgerdar erfidur og tvo born déu 4
fyrstu dogum eftir hana. Af 46 einstaklingum med
fernu Fallots sem pessi rannsokn ner til eru sjo latnir
(15,2%) og prir hafa tapast dr eftirliti. Af 36 einstak-
lingum sem 4 lifi eru og upplysingar liggja fyrir um
telst dstand vidunandi eda gott hjd 32 (88,9%), hjd
hinum fjérum eru fyrirhugadar frekari skurdadgerdir
sem @tlad er ad bzta dstand. Af 30 einstaklingum
sem hafa demigerdan sjikdom hafa tveir purft med-
ferdar vi0 vegna hjartslattartruflana og { fjérum til-
vikum hefur verid gripi0 til inngripshjartapraedinga
premur til 24 drum eftir leidréttandi skurdadgerd.
Vid sidustu hjartadmskodun var dstand mjog gott hja
20 pessara 30 sjuklinga, en 1 10 tilvikum var um mark-
verd fravik ad reda. Oftast var um ad reda nokkra
eda verulega stekkun 4 haegra slegli med markvero-
um leka 4 lungnaslagedarloku.

Alyktun: Ferna Fallots er alvarlegur medfzeddur hjarta-
sjikdémur med harri tioni medfylgjandi litningagalla
og/eda skopulagsgalla utan hjarta. Med drunum hafa
framfarir hvad vardar greiningu, skurdadgerdir og
medferd almennt verulega beztt horfur peirra sem
faedast med pennan alvarlega sjukdom.

Inngangur

Ferna Fallots (tetralogy of Fallot — TOF) er alvarlegur
medfeddur hjartagalli sem var fyrst lyst af Fallot 4rid

ENGLISH SUMMARY

Eiriksson H, Sigfusson G, Helgason H
Tetralogy of Fallot in Iceland from 1968 to 2001
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Obijective: We reviewed our experience regarding tetralogy
of Fallot (TOF) in Iceland over a 34 year period from 1968
to 2001. We looked at incidence, diagnosis,treatment and
outcome and any changes in these parameters during the
study period.

Materials and methods: Data were obtained from hospital
records containing echocardiographic, cardiac catheteri-
zation, surgical and autopsy reports.

Results: Forty six children were diagnosed as having TOF
during the study period. The incidence was 1:3209 births
and male to female ratio 1.2:1. The followup period was
from two months to 33 years (median 10.5 years). Thirty
seven patients had classic TOF, six had TOF with pulmonal
atresia and three had other anatomical variants. Six
children had chromosomal abnormalities and another five
had physical anomalies outside of the heart. Nine children
(24.3%) with classic TOF had a systemic to pulmonary
artery shunt placed. Thirty eight (82.6%) of the patients
have had corrective cardiac surgery and five in addition are
scheduled to undergo such procedure in the near future.
Three patients died before corrective surgery. All corecctive
operations were carried out abroad. Half of the patients
had difficulties following surgery and two (5.3%) died in
the immediate post operative period. Of the 46 children
born with TOF during the study period, seven (15.2%) have
died and three are lost to followup. Corrective heart surgery
had been done in four of the seven patients who died. Of
the 36 patients alive in whom current information is
available, 32 (88.9%) are in good physical condition leading
full active lives. Corrective surgery which is planned for the
other four is expected to improve their condition. Of 30
patients with classic TOF, two are being treated for
arrhythmia and four have had interventional cardiac
catheterizations three to 24 years following corrective
surgery. In 10 of 30 pateints with classic TOF the most
recent echocardiogram showed significant abnormalities.
Most commonly this consisted of moderate to severe
enlargement of the right ventricle with significant
pulmonary valve insufficiency.

Conclusions: TOF is a complex congenital heart defect
with high incidence of coexistant chromosomal and
physical abnormalities. Progress in recent years regarding
surgical treatment and care of these patients in general has
dramatically improved outcome.

Key words: tetralogy of Fallot, congenital heart defects,
congenital heart disese.
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Figure 1. Tetralogy of
Fallot. AO = aorta;

PA = pulmonary artery;
LA = left atrium;

RA = right atrium;

LV = left ventricle;

RV = right ventricle.
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1888 (1). Sjukdémurinn er algengastur peirra galla &
hjarta sem valda bldma og er 3-4% af medfeddum
hjartagollum (2-6). Vio demigerda fernu Fallots er til
stadar stort op milli slegla (ventricular septal defect),
prengsli 1 eda undir lungnaslagedarloku (pulmonal
stenosis), tilfersla 4 upptokum Gsadar (overriding
aorta), og pykknun 4 hagra slegli (mynd 1). Pekkt
eru afbrigdi pessa sjikdoms og af peim er ferna
Fallots me0 lungnaslagaedarlokun (TOF with pulmo-
nal atresia) algengast. Birtingarform sjikdémsins eru
mismunandi og redur par mestu hve alvarleg
prengsli { utstreymishluta hagra slegils eru og par
med hversu skert bl6ofledi til lungna er. Vid veg
prengsli eru petta einkennalausir nyburar sem grein-
ast vegna hjartadhlj6ds, en vi0 alvarlegri prengsli er
bldmi til stadar fra fyrstu tid. Med timanum aukast
prengsli { dtstreymishluta hagra slegils og pannig
dregur dr bl6dfledi til lungna og bldmi eykst. Med
tilkomu hjartaskurdadgerda hafa lifsgedi og lifslikur
einstaklinga med fernu Fallots batnad verulega. Upp-
haf skurdadgerda vid pessum sjukdomi er 1944 med
adgerd par sem bloofledi til lungna var aukid med
pvi ad tengja nedanvidbeinsslaged beint vid lungna-
slaged og bata pannig sirefnismettun { likamsbl6o-
rés. Pad var svo 1955 ad Lillehei og félagar lystu
fyrstu drangursriku adgerdinni par sem gerd var leio-
réttandi skurdadgerd og var pad forsmekkurinn ad
peim adgerdum sem framkvaemdar eru enn i dag.
Fjolmargar rannsoknir hafa verid gerdar erlendis
vardandi meodferd og horfur peirra sem hafa fernu
Fallots (7-11). Petta er hins vegar fyrsta samantektin
sem gerd er hérlendis 4 pessum sjukdomi.

Tilgangur rannséknarinnar er ad kanna nygengi
fernu Fallots 4 Islandi, greiningu, medferd og horfur.
Einnig ad athuga eftir f{éngum hvernig pessir pattir
hafa breyst 4 peim 34 4rum sem rannsoknin ner til,

en mikil frampréun hefur ordid i hjartalekningum
barna 4 pessum tima.

Efnividur og adferdir

Rannséknin nar til peirra einstaklinga 4 Islandi sem
greindir voru med fernu Fallots 4 d&runum 1968-2001.
Greining var { 6llum tilvikum gerd & Barnaspitala
Hringsins en skurdadgerdir { flestum tilvikum fram-
kvaemdar erlendis.

Tolvuskraning sjiklingabokhalds Landspitala (40-
ur Rikisspitalar) ner aftur til arsins 1981. Gogn sjuk-
linga fyrir pad ar med sjikdémsgreininguna 746,2
(ICD 8), fra 1982 me0 greiningu 745,2 (ICD 9) og fra
1997 ndmer Q21.3 (ICD 10) dsamt med keimlikum
greiningarndmerum voru metin med tilliti til sjik-
démsgreiningarinnar ferna Fallots. Upplysingar um
sjiklinga sem faeddir voru 4 drunum 1968-1980 feng-
ust tr gognum Landspitala og hjartasérfreedinga hans.

I aftursyna hluta rannséknarinnar var leitad fanga
i sjikraskram, 6mskodunarskyrslum, hjartapreding-
arskrdm og krufningarskyrslum. Skrdd var ndkvaem
sjikdémsgreining, hvernig hin fékkst og hvort um
adra medfylgjandi galla veeri ad raeda. Athugad var
greiningardr, kyn og aldur vid greiningu. P4 var skrao-
ur aldur vid skurdadgerd, adgerdarstadur og gangur
eftir adgerd. Hinn hluti rannséknarinnar f6lst 1 pvi ad
meta niverandi dstand eftirlifandi sjiklinga sem til
nddist. Gerd var likamsskodun, hjartarit, hjartadm-
skodun og sjuklingar flokkadir eftir likamsgetu
(NYHA) (12). Leitast var vid ad bera saman fyrri
helming rannséknartimabilsins (1968-1984) vi0 sidari
helming pess (1985-2001) og loks er gerdur sam-
anburdur vid erlendar rannséknir eftir pvi sem vio0 4.

Sampykki fyrir ranns6kninni fékkst frd visinda-
sidanefnd Landspitala og tilkynning um hana var
send Persénuvernd.

Nidurstodur

Nygengi, greiningardr, kynhlutfall

Alls greindust 46 einstaklingar med fernu Fallots 4
peim 34 d&rum sem rannséknin ner til, fimmtan 4 fyrri
17 &rum rannséknartimans og 31 4 seinni hluta hans.
Nygengi reyndist 1:3209 f&dingar. Drengir voru 25 og
telpur 21, kynhlutfall 1,2:1. Mynd 2 synir greiningarar
eftir kynjum. Feestir, eda einungis tveir, greindust 4 dra-
bilinu 1978-1982, en flestir, eda 12, 4 arunum 1993-
1997. Oll bornin ad fjérum undanskildum voru full-
burda (237 vikur) vi0 feedingu. Eftirlitstimi er fra tveim-
ur manudum { 33 4r (midgildi 10,5 ar).

Greining

A mynd 3 kemur fram aldur vid sjikdémsgreiningu.
Fjogur born greindust 4 fosturskeioi, { viku 17, 32, 35
og 37. Tolf born (26,1%) greindust ekki fyrr en eftir
sjo daga aldur og af peim voru atta fedd 4 fyrri 17



drum rannséknartimans. I 12 tilvikum var hjarta-
praeding notud til sjikdémsgreiningar, en fré pvi siola
ars 1983 hafa sjukdomsgreiningar { 6llum tilvikum
verid gerdar med hjartadmskodun. Prjitiu og sjo
born (80,4% ) h6fou demigerda fernu Fallots (mynd
4). Sex born (13%) sem Ol eru faedd 1995 eda sidar
hofou fernu Fallots med lungnaslagedarlokun. Af
peim premur bérnum sem hoéfou annarskonar sjuik-
doém var eitt med lokuleysi lungnaslagadar (absent
pulmonary valve), eitt hafoi gétta- og sleglaskipta-
galla (atrioventricular septal defect) til vidbétar vid
grunnsjukdém og 1 pridja tilvikinu 4tti Gnnur megin-
lungnaslagedagreina upptok 1 sz (hemitruncus).

Feedingargallar utan hjarta

Sex barnanna (13%) reyndust hafa stadfestan litn-
ingagalla, par af prji heilkenni Downs. Af hinum
premur hafdi eitt tiglun pristedu 8 auk yfirferslu
milli litninga 9 og 18. Eitt hafoi trfellingu 4 sveoi
q42.3 4 litningi 1 (chromosome 1q deletion synd-
rome) og 1 pridja tilvikinu var um urfellingu 4 svaoi
q11.2 4 litningi 22 ad rzda (velo-cardio-facial synd-
rome). Auk pessa reyndust fimm einstaklingar hafa
skopulagsgalla sem { fjérum tilvikum var hegt ad leid-
rétta med skurdadgerd med gédum drangri. Pannig
hofou 11 af 46 bornum (23,9%) litningagalla eda ann-
arskonar medfaeddan galla utan hjarta.

Hjaveituadgero vio demigeroa fernu Fallots
Hjaveituadgerd (shunt procedure) er bradabirgdaad-
gerd sem @tlad er ad auka blodfledi til lungna og
bata sdrefnismettun i likamsbloOrds. Pannig ma
vinna tima og gefa barninu feri 4 ad vaxa og draga
pannig dr dhettu vid fullnadaradgerd. Hjdveituad-
gerd var gerd hja niu bornum med demigerdan sjuk-
doém (24,3%) og med tiletludum drangri i 6llum til-
vikum. Af pessum niu bérnum voru prji faedd 4 fyrri
hluta rannséknartimabilsins en sex sidar. Sex pessara
adgerda voru gerdar erlendis (London) en prjar per
sidustu 4 Barnaspitala Hringsins.

Fullnaoar skuroadgeroir

Pessi adgerd er folgin 1 pvi ad loka opi 1 sleglaskilum
med bot og 1étta 4 prengslum 1 dtstreymishluta haegra
slegils. Af 46 sjuklingum hefur verid gerd leidréttandi
skurdadgerd hja 38 (82,6%) og par af var ttstreymis-
hluti hagra slegils vikkadur med bot { 27 tilvikum
(71,1%). Af peim &tta sem ekki hafa gengist undir
fullnadaradgerd eru fimm born par sem fyrir liggur
a0 gera slika adgerd 4 nastu manudum eda drum, en
prir sjiklinganna déu adur en til slikrar adgerdar
kom. Af pessum premur bornum hofou tvé litninga-
galla med fjolvanskapnadi og eitt hafdi fernu Fallots
med lungnaslagedarlokun Flestar adgerdanna, eda
33, voru gerdar { London, fjérar adgerdir hafa verid
gerdar i Bandarikjunum og ein { Osl6. Aldursdreif-
ing vid fullnadarskurdadgerd er frd premur méanud-

FREDBIGREINAR / FERNA FALLOTS

Number of patients

7
6- B Boys
5 B Girls
4

19681972 19731977 19781982 1983-1987 19881992 1993-1997 1998-2001
5 year periods*

Figure 2. Diagnosis by year and sex. * Note that the last column represents 4 years.
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Figure 4. Anatomic variants of tetralogy of Fallot. TOF = tetralogy of Fallot; TOF/PA =

tetralogy of Fallot with pulmonary atresia.
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Table 1. Age at the time of corrective surgery.

Age in months Number of patients

0-6 10
7-12 2
13-18 8
19-24 5
> 24 13
Total 38

Table Il. Early complications following corrective
surgery.

Type of complication Number of patients

Reoperation 7
Arrhythmia 7
Pleural effusion 7
Systemic infections 6
Death 2
Transient renal failure 2
Pericardial effusion 1
Paralysis of diaphragm 1
Residual VSD with CHF 1
Total” 34

* Thirty four complications in 20 patients.
VSD = ventricular septal defect; CHF = congestive heart failure.
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um { sex ar (midgildi 1,5 ar) (tafla I). Af peim 13
bornum sem gerd var 4 leidréttandi skurdadgerd eftir
tveggja ara aldur voru 10 (76,9% ) fedd 4 fyrra helm-
ingi rannsoknartimabilsins. Hjd 18 af 38 sjiklingum
(47,4%) var gangur neastu daga og vikur eftir skuro-
adgerd algjorlega afallalaus. Tuttugu barnanna attu {
erfioleikum strax 1 kjolfar adgerdar og par af purfti {
sjo tilvikum a0 gera frekari skurdadgerd 4 naestu dog-
um eda vikum. Tafla II synir 6nnur helstu vandamal
sem upp komu. Tveir sjiklingar (5,3%) dou fljétlega
eftir adgerd. Annad barnid d6 4 60rum degi eftir ad-
gerd vegna dreps { hjartavodva og hitt 4 fimmta degi
eftir adger0 vegna dreps { heilavef.

Ferna Fallots meo lungnaslageoarlokun

Sex born hafa greinst med petta afbrigdi af fernu
Fallots 4 rannsoknartimanum. Pessi sjiklingah6pur
hefur nokkra sérstodu vegna pess hversu medferd
hans er margpatt og erfio. Pannig parf gjarnan
endurteknar inngripshjartapraedingar og skurdad-
gerdir 4 hjarta 40ur en til fullnadarskurdadgerdar
getur komid. Pessi born eru pvi alla jafna ordin fast
a0 tveggja dra eda jafnvel eldri pegar pau eru tilbdin
a0 gangast undir slika adgerd. Sem dami m4 nefna
a0 vio eins og hélfs ars aldur hafoi eitt pessara barna
gengist undir sex hjartapredingar og fimm skurdad-
gerdir 4 hjarta og atti pa enn eftir ad gera 4 pvi leio-
réttandi adgerd. Af sex bornum med petta afbrigdi
fernu Fallots hafa tvo latist (33,3%).

Eftirfylgni
Af 46 einstaklingum med fernu Fallots sem bessi
ranns6kn ner til eru sj6 latnir (15,2 %) og prir hafa

tapast ur eftirliti. Upplysingar um nuiverandi dstand
liggja pvi fyrir um 36 sjiklinga. Af peim hafa 30
demigerdan sjukdom og par af hafa 28 gengist undir
fullnadarskurdadgerd, fjorir hafa fernu Fallots med
lungnaslagazdarlokun og tveir onnur afbrigdi. Af ein-
staklingum med demigerda fernu Fallots hefur ferill
fra pvi fullnadaradgerd var gerd verid nanast afalla-
laus 1 20 tilvika (71,4%), en atta sjuklingar hafa glimt
vi0 mismikla erfidleika tengt hjarta. Af peim hafa
prir fengid hjartapelsbélgu (4 sykingar) en tveir att
vid hjartslattartruflanir ad strida og par af er annar
med gangrdd. P4 hafa fjogur pessara gengist undir
hjartapradingu med inngripi premur til 24 drum eftir
leidréttandi skurdadgerd. Hja tveimur peirra var 1étt
4 prengslum { lungnaslagedarloku, 1 einu tilviki var
sett stodnet { pronga lungnaslagedargrein og 1 fjérda
tilvikinu var fistilopi milli kransedar og haegra slegils
lokad. Auk pessa hafa sdlarhringshjartarit tveggja
einstaklinga synt ti0 stok aukaslog frd sleglum, en
baoir hafa verid einkennalausir.

Ddnartolur

Sjo einstaklingar hafa latist. Prju pessara barna voru
feedd 4 fyrri 17 &rum rannséknarinnar en fjogur peim
sioari. Fjorir pessara hofou demigerda fernu Fallots
og par af prir hjartasjikdéminn 4n annarra ipyngj-
andi patta. Af peim déu tveir 4 fyrstu sélarhringum
eftir fullnadarskurdadgerd en { pridja tilvikinu var
um ad reda dreng sem do vid inngripshjartapradingu
fjéorum manudum eftir fullnadaradgerd sem ekki hafoi
tekist sem skyldi. Fjorda barnid sem hafoi demigero-
an sjukdoém hafoi litningagalla med fjolvanskapnadi
og d6 12 daga gamalt. Tveir sjiklingar hofou fernu
Fallots med lungnaslagedarlokun. Annad pessara
barna hafdi litningagalla med marghdttudum feding-
argdllum og do dr hjartabilun vid fjogurra édra aldur,
en ekki hafdi verid gerd leidréttandi hjartaadgerd.
hinu tilvikinu var um ad reda priggja dra telpu sem
1ést vi0 hjartapradingu pegar rof kom 4 &0 pegar til-
raun var gerd til pess ad vikka hana tt. Sjoundi sjuk-
lingurinn var kominn & fullordinsar pegar hann do6.
Hann hafoi fernu Fallots med lokuleysi lungnaslag-
®Oar og gerd hafdi verid skurdadgerd hja honum {
barnasku. Vio 22 4ra aldur reyndist naudsynlegt ad
gera frekari adgerd 4 hjarta og d6 hann af voldum
lungnabdlgu { kjolfar peirrar adgerdar.

Nuverandi dstand

Af peim 36 sjiklingum sem 4 lifi eru og vid hofum
upplysingar um, telst dstand vidunandi eda gott hja
32 (88,9%). I peim fjérum tilvikum par sem 4stand er
bagra eru rddgerdar frekari skurdadgerdir sem atlad
er a0 bata dstand. Allir peir sem hafa demigerda
fernu Fallots hafa edlilegt likamlegt uthald og eru {
flokki I samkvemt flokkun New York hjartasamtak-
anna (NYHA class 1) og einungis tveir af heildar-
hépnum eru 1 flokki IT (5,6%). Af 30 einstaklingum
med demigerdan sjikdom eru einungis tveir 4 hjarta-



lyfjum. Annar peirra er 4 pvagrasilyfi en hann bidur
pess a0 gangast undir leidréttandi skurdadgerd og
hinn sjaklingurinn er 4 beta hemli vegna hjartslattar-
oreglu. Einn dr hépnum er med gangrad vegna gétta-
slegla leiOnirofs af gradu tvo sem fram kom vid 25 dra
aldur. Fullnzgjandi hjartarit liggja fyrir hja 24 af
peim 28 sem hafa demigerda fernu Fallots og gerd
hefur verid fullnadarskurdadgerd 4. Par af er lengd
QRS ferils undir 180 millisektindum { 6llum tilvikum
nema einu. Vi0 sidustu hjartadmskodun var dstand
mjog gott hja 18 af peim 28 (64,3%) sjiklingum sem
hafa demigerdan sjukdoém og gengist hafa undir leid-
réttandi skurdadgerd. Hja hinum 10 er { flestum til-
vikum um a0 reda nokkra eda verulega stekkun 4
hagra slegli med markverdum leka 4 lungnaslagaed-
arloku og prir einstaklingar hafa marktek prengsli {
utstreymishluta haegra slegils. Af peim sem hafa mark-
teka stekkun 4 hegra slegli og/eda marktakan leka 4
lungnaslagedarloku hafdi { sjo tilvikum af niu verid
sett bot vid adgerd til vikkunar 4 utstreymishluta
hagra slegils. Petta hafdi einnig verid gert hja peim
premur einstaklingum sem hafa prengsli { utstreymis-
hluta slegilsins.

Umrada

Nygengi fernu Fallots hérlendis er sambarilegt vid
pad sem annars stadar gerist (3, 4), en nokkru harra
en til dzemis 4 Italiu og i Tékklandi (5, 6). Af islensk-
um bérnum med hjartagalla hafa 3% fernu Fallots (2)
sem er mjog apekkt pvi sem gerist erlendis (4-6).

Prir fjérou hlutar barnanna eru sjukdémsgreind 4
fyrstu viku eftir fedingu, en af peim sem greindust
sioar voru flest feedd 4 fyrri hluta rannséknartimans.
Tilkoma hjartadmskodunar 4 Barnaspitala Hringsins
1983 vard til pess a0 einfalda greiningu sjukdémsins
og gera hana oruggari. Battur tekjabtnadur hefur
si0an leitt til pess ad unnt er ad émskoda fésturhjortu
af ndkvemni og 1 fjérum tilvikum {1 pessari rannsékn
var sjukdomsgreining gerd 4 fosturskeidi. Petta gerir
mogulegt ad gera rddstafanir pannig ad feding fari
fram 4 hataeknisjikrahidsi med videigandi vidbtinadi.
Yfirgnefandi hluti sjiklingahdpsins hefur daemi-
gerda fernu Fallots. Af peim sem hofou frekari galla
4 hjarta voru flestir med lungnaslagadarlokun sem
viobot vid grunnsjikdém, en forvitnilegt er ad pessi
born eru 6ll feedd 1995 eda sidar.

Hatt hlutfall eda fjoroungur sjuklinga hafdi litn-
ingagalla og/eda skopulagsgalla utan hjarta. Petta er {
samraemi vid pad sem lyst er annars stadar, en vid
fernu Fallots eru einmitt marktekt oftar medfylgj-
andi gallar utan hjarta en 4 vid um adra hjartagalla
(13).

Tilgangur hjaveituadgerdar er ad bata sdrefnis-
mettun { likamsblodras med pvi ad auka blodfladi til
lungna. Pessi adgerd getur att vid { peim tilvikum sem
sjikdémurinn veldur édszttanlegum bldma eda erf-
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i0um bldmakostum og adstedur leyfa ekki leiorétt-
andi adgerd 4 peim tima. Athyglisvert er ad hlutfall
hjaveituadgerda hefur ekki minnkad 4 sidara helm-
ingi rannséknartimans borid saman vi0 fyrri helming.
Petta er pratt fyrir a0 fullnadaradgerd sé gero 4 sifellt
yngri einstaklingum sem alla jafna @tti ad draga ur
porfinni 4 hjaveituadgero.

Liolega 80% hopsins hafa gengist undir fullnadar-
skurdadgerd og i fimm tilvikum (10,9%) liggur fyrir
a0 gera slika adgerd 4 nastunni. Hja tveimur pridju
peirra sem fullnadaradgerd hefur verid gerd 4 var
sett bot til vikkunar 4 utstreymishluta haegra slegils,
en rannsOknir hafa leitt { 1j6s a0 slikt hvetur til leka &
lungnaslagedarloku og stekkunar hagra slegils (14,
15). Aldur vi0 leidréttandi skurdadgerOir er frd prem-
ur manudum i sex ar, en med arunum hafa aldurs-
mork pessara adgerda sifellt verid ad farast nedar.
Af peim 10 { ranns6knarh6pnum sem gengust undir
leidréttandi adgerd fyrir eda vid sex mdnada aldur
voru niu feddir 4 sidari helmingi rannséknartimans.
Erlendis eru pessar adgerdir nu jafnvel framkvaemd-
ar 4 nyburaskeidi ef frabendingar fyrir pvi eru ekki
fyrir hendi (16, 17). Pad sem talid er dvinnast med pvi
a0 gera fullnadarskurdadgerd snemma er ad komast
hj4 aukinni pykknun hagra slegils, minnka pann tima
sem blami er til stadar, minnka likur 4 hjartslattar-
truflunum og yta undir samhafdan voxt lungnaslag-
@dargreina (18, 19). Pad er p6é ahyggjuefni ad peim
adgerdum sem framkvemdar eru & nyburum virdist
fylgja aukin notkun & bot {1 ttstreymishluta hegra
slegils (18, 20). Par me0 er aukin haetta 4 marktekum
leka um lungnaslagedarloku med stekkun 4 hegra
slegli og likum 4 hjartslattartruflunum sem geta verid
lifsheettulegar (21). Sidustu ar hefur almennt verid
midad vid ad islensk born med fernu Fallots gangist
undir fullnadarskurdadgerd vio fjogurra til dtta mén-
ada aldur.

I rétt um helmingi tilvika var afturbati eftir skurd-
adgerd afallalaus. Tuttugu sjuklingar lentu hins vegar
i erfidleikum og par af purfti 1 sjo tilvikum ad gripa til
frekari skurdadgerda. Onnur helstu vandamal voru
ifarandi sykingar, vokvasofnun { brjésthol og tima-
bundnar hjartslattartruflanir. Ekki var marktekur
munur 4 tioni erfidleika tengt skurdadgerd a fyrri
hluta borid saman vid sidari hluta rannséknartima-
bilsins. Tvo born déu fljétlega 1 kjolfar adgerdar (5,3%)
samanborid vid 0-4,8% snemmtilkomin daudsfoll {
erlendum rannséknum (18, 22, 23). Hins vegar hefur
ekkert snemmtilkomid daudsfall ordid 1 kjolfar skurd-
adgerdar { rannsoknarhépnum eftir 1977, pannig fylli-
lega samberilegt vid pad sem gerist erlendis.

Ferna Fallots med lungnaslagedarlokun er erfio-
ur sjukdémur. Stersta vandamal pessara sjuklinga
eru 6edlilega smdar og illa proskadar lungnaslagadar
og lungnaslagedagreinar. Fyrstu skref { medferd eru
a0 tryggja nagilegt bloofleodi til lungna svo strefnis-
mettun sé vidunandi. Adgerdir nastu manudi og
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fyrstu eitt til tvo dr mida ad pvi ad byggja upp slag-
@dakerfi lungna (24) svo leidréttandi skurdadgerd
verdi framkvamanleg.

Peir einstaklingar sem hafa demigerda fernu
Fallots hafa flestir att farselan feril eftir a0 leidrétt-
andi skurdadgerd var gerd. Af peim sem hafa att {
vandredum hafa fjorir purft 4 inngripshjartapraeo-
ingum ad halda, en tveir hafa purft medferdar vid
vegna hjartslattartruflana.

Afsj6 einstaklingum sem hafa l4tist hofou einungis
prir demigerda fernu Fallots 4n annarra ipyngjandi
patta. Tveir pessara déu 4 fyrstu dogum eftir leidrétt-
andi skurdadgerd 1975 og 1977, en ekki hafa ordid
daudsfoll vid par adgerdir sidan. Petta er { takt vid pad
sem gerist erlendis og ma rekja til frampréunar { med-
ferd pessara sjuklinga. Tvo peirra barna sem déu
hofdu litningagalla med fjolvanskapnadi. Sa sjikling-
anna sem do 4 fullordinsaldri haf6i fernu Fallots med
lokuleysi lungnaslagedar, en betta er sjaldgeft form
sjikdémsins sem er mjog erfitt vidureignar.

Af peim einstaklingum sem gerd hefur verio fulln-
adarskurdadgerd 4 og upplysingar liggja fyrir um er
astand vidunandi eda gott 1 ollum tilvikum. Tveir
hafa purft medferdar vid vegna hjartslattartruflana
og par af er annar med gangrad. Hjartslattartruflanir
med upptok { gattum eda sleglum valda erfidleikum
og jafnvel dauda hja sjiklingum sem gengist hafa
undir skurdadgerd vegna fernu Fallots (21, 25-26).
Skyndidaudi rakinn til vidvarandi sleglahradtakts
(ventricular tachycardia) kemur fyrir hjé allt ad 6%
pessara einstaklinga (25). Leki 4 lungnaslagzdarloku,
markverd stekkun 4 haegra slegli og verulega lengdur
QRS ferill 4 hjartariti hafa verid tengd skyndidauda
(21, 25). Einungis einn af peim 24 i pessum hépi sem
hofou fullnegjandi hjartarit reyndist hafa QRS feril
utan vidmidunarmarka. Af peim sem hafa demigerda
fernu Fallots og gengist hafa undir fullnadarskurdad-
gerd hefur pridjungur nokkra eda verulega stekkun
4 hagra slegli og markverdan leka eda prengsli {
lungnaslagedarloku. Petta dstand eftir skurdadgerd
vi0 pessum sjikdomi er vel pekkt og helgast ad
nokkru leyti af pvi hvernig adgerdinni hefur verid
hattad. Pannig hefur hluti lungnaslagaedarloku gjarn-
an veri0 fjarlegur til ad létta 4 prengslum og idulega
sett bot 1 dtstreymishluta hagra slegils til frekari
vikkunar. Talio var ad 6hjdkvamilegur leki 4 lungna-
slagedarloku sem pessu fylgir myndi ekki koma ad
sok. Med timanum hefur hins vegar ordid ljost ad
petta dstand polist stundum illa og leidir i sumum
tilvikum til verulegrar stekkunar 4 hagra slegli med
minnkudu preki og auknum hjartslattartruflunum
(20). I sumum sjiiklingum hefur verid gripid til pess
rads ad setja inn gerviloku { lungnaslaged sem gjarn-
an hefur gefist vel (27, 28) en gagnast p6 ekki 6llum
(14). Timasetning slikrar adgerdar er umdeild (14,
20), en skiptir a0 likindum hofudmali hvad ttkomu
vardar. EkKki er 6liklegt ad 4 nzestu arum komi til pess

a0 gera purfi pessa tegund adgerdar 4 einhverjum
peirra sem pessi rannsokn ner til.

Ferna Fallots er alvarlegur medfaddur hjartasjuk-
démur med hérri tidni medfylgjandi litningagalla
og/eda skopulagsgalla utan hjarta. Med drunum hafa
framfarir hvad vardar greiningu, skurdadgerdir og
meOferd almennt, verulega batt horfur einstaklinga
sem feedast med pennan alvarlega sjukdom.
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