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Agrip

Inngangur: Talid er ad eitt présent lifandi feeddra
barna hafi medfaedda hjartagalla. Pekking 4 nygengi
medfeddra hjartagalla er mikilveg vegna hettu 4
hjartapelsbdlgu hja sjiklingum med hjartagalla og til
a0 komast megi nar raunverulegum orsokum peirra.
Tilgangur rannséknarinnar var ad kanna nygengi og
tegundir medfeddra hjartagalla 4 Islandi 4 drunum
1990-1999. Samberileg rannsokn var gerd hérlendis 4
drunum 1985-1989. Nygengi medfeddra hjartagalla {
pessari rannsékn var borid saman vid p4 fyrri og sam-
bearilegar erlendar rannsoknir.

Efniviour og adferdir: Upplysingar um sjuklinga
voru fengnar ur sjikraskram fra tveimur spitdlum og
fra sérfredingum { hjartasjtkddomum barna. Einnig
fengust upplysingar frd hjartabmunardeild, ur krufn-
ingaskyrslum og dédnarvottordum. Kannadar voru
tegundir hjartagalla, aldur vid greiningu, hvada ein-
kenni leiddu til greiningar, hvar pessi einkenni komu
fyrst fram, medferd og lifsgaedi. Einnig voru skodadir
adrir medfeddir gallar, litningagallar og heilkenni.
Opin féstured (patent ductus arteriosus; PDA) hja
fyrirburum, fésturop (patent foramen ovale; PFO)
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Objective: About 1% of live born children have congenital
heart defects (CHD). Knowledge of the true incidence of
CHD is important because of the risk of bacterial endo-
carditis in patients with heart defects. This knowledge
could also serve as a basis for research on the etiology of
CHD. The aim of our study was to investigate the inci-
dence of CHD in children born in Iceland during a ten year
period, from 1990 to 1999. A similar study on CHD was
carried out in Iceland for children born 1985-1989. The
incidence of CHD in the present study was compared to
the previous and to similar studies from other countries.
Material and methods: Information about the patients
were obtained from medical records from two hospitals
covering the whole country, a private clinic of pediatric
cardiologists, echocardiography database, autopsy reports
and death certificates. Distribution of specific heart
defects, age at diagnosis, symptoms leading to the
diagnosis, referral pattern, treatment and quality of life was
investigated. Other congenital defects, chromosomal
defects and syndromes in the patients were studied.
Premature children with patent ductus arteriosus (PDA)
and children with patent foramen ovale (PFO) or atrial
septal defect (ASD) smaller than four millimeters were
excluded. We also studied the incidence of bicuspid aortic
valve (BAV). All diagnoses were confirmed with echocar-
diography and in some cases cardiac catheterization.
Results: Between 1990 and 1999 there were 44,013 live
births in Iceland, 740 children were diagnosed with a CHD
or 1.7% of live born children. Yearly incidence varied from
1.04% of live births in 1991 to 2.34% in 1997. Male/female
ratio was 1/1. The distribution of the defects was following:
ventricular septal defect (VSD) 338 (45.7%), ASD 90
(12.2%), PDA 85 (11.5%), valvar pulmonal stenosis 48

(6.5%), BAV 38 (5.1%), coarctation of the aorta 28 (3.8%),
tetrology of Fallot 22 (3.0%), transposition of the great
arteries 14 (1.9%), aortic stenosis 11 (1.5%), common
atrioventricular septal defect 10 (1.4%), mitral valve
regurgitation 9 (1.2%), sub-aortic stenosis 7 (0.9%) and
hypoplastic left heart syndrome 5 (0.7%). Other defects
were less frequent. About 47% of children with CHD were
diagnosed either before birth or before discharge from the
delivery institution. A cardiac murmur on examination was
the most common symptom leading to the diagnosis of
CHD, 631 patients (85.3%). Extracardiac anomalies were
seen in 89 patients (12.0%). Chromosomal abnormalities
were seen in 36 patients of whom 28 had Down’s
syndrome. The majority or 499 patients have no symptoms
but are still in follow-up, 20 patients have daily symptoms
and/or receive medical treatment and 27 patients have
died.

Conslusions: Annual incidence of patients diagnosed with
a CHD has increased during the study period. This is
observed in minor CHD but the incidence of major defects
does not alter. This yearly incidence (1.7%) is higher than
in the previous study, where it was 1.1%. The difference
can partly be explained by the BAVs, which were excluded
in the 1985-1989 study. But the number of CHD diagnosed
each year has increased, this being most pronounced in
the last three years. The annual incidence in our study is
also higher than in other population studies. The most
likely explanation for the higher incidence in our study is
the fact that access to pediatric cardiologists is very good
in Iceland. Diagnosis, registration and follow-up is conduc-
ted by only a few cardiologists for the whole nation and
takes place at a single pediatric cardiology center. Of 740
patients diagnosed with CHD in the study period 713 are
alive. The outcome of the therapy is good and the majority
of the patients has no symptoms.
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eda op 4 milli gtta (atrial septal defect; ASD) minna
en fjorir millimetrar var ekki skilgreint sem hjarta-
galli. Nygengi tviblodku dszdarloku (biscuspid aortic
valve; BAV) var kannad. Allar greiningar voru stad-
festar med hjartadbmun og/eda hjartapradingu.

Nidurstodur: A drunum 1990-1999 fddust 44.013
lifandi born 4 Islandi. Af peim hafa 740 born greinst
med hjartagalla, eda 1,7% af lifandi feddum bérnum.
Arlegt nygengi var fra 1,04% af lifandi faddum born-
um 1991 til 2,34% 1997. Kynjahlutfall var 1:1. Dreif-
ing einstakra hjartagalla var eftirfarandi: op 4 milli
slegla (ventricular septal defect; VSD) 338 (45,7%),
ASD 90 (122%), PDA 85 (11,5%), prengsli a
lungnaslagedarloku 48 (6,5%), BAV 38 (5,5%),
prengsli { ds2d (coarctation of the aorta; CoA) 28
(3,5%), ferna Fallots (tetrology of Follot; TOF) 22
(3,0%), vixlun meginslageda (transposition of the
great arteries; TGA) 14 (1,9%), 6s@darlokuprengsli
(aortic stenosis; AS) 11 (1,5%), gétta- og slegla-
skiptagalli (common atrioventricular septal defect;
CAVSD) 10 (1,4%), miturlokuleki (mitral valve
regurgitation; MVR) 9 (1,2%), prengsli undir dsa0d-
arloku (sub-aortic stenosis sub-AS) 7 (0,9%), van-
proska vinstra hjarta (hypoplastic left heart synd-
rome; HLHS) 5 (0,7%). Adrir gallar voru sjaldgeef-
ari. A arunum 1990-1992 greindist 61 barn med VSD
en 157 born af peim bornum sem faeddust 4 &runum
1997-1999. Hjartadhlj6d vid skodun var algengasta
einkenniod sem leiddi til greiningar hjartagalla, eda
hja 631 barni (85,3%). Attatiuogniu born (12,0%)
hofou adra faedingargalla. Prjatiuogsex born hofou
litningagalla, par af voru 28 med Down’s heilkenni.
Hundradniutiuogfjogur born hafa fengid lausn 4 sinu
vandamali, flest bornin, eda 499, eru einkennalaus {
dag, 20 hafa einkenni frd hjartasjtkdémnum og/eda
eru 4 lyfjamedferd, en 27 born eru latin.

Alyktanir: Arlegt nygengi medfzeddra hjartagalla
hefur aukist 4 rannséknartimabilinu. Petta er aber-
andi medal minnihéttar hjartagalla en nygengi meiri-
hattar hjartagalla breyttist litid sem ekkert. Nygengid
(1,7%) er herra en { rannsokninni frd 1985-1989
pegar pad var 1,1%. Muninn mé ad einhverju leyti
skyra med tviblodku észdarlokum sem ekki voru
taldar med { peirri rannsékn. En 1jést er ad fjoldi
medfeddra hjartagalla sem greinst hafa 4 hverju ari
hefur aukist og er petta sérstaklega dberandi 4 sio-
ustu premur drum. Arlegt nygengi medfzeddra hjarta-
galla hérlendis er harra en { sambarilegum erlendum
rannsOknum. Likast til stafar petta af g6du adgengi
a0 barnahjartaleknum, betri greiningu med battri
teekni vid hjartadmun og pvi ad greining, skraning og
eftirlit barna med hjartagalla er 4 farra manna
hondum og fer ad mestu leyti fram 4 einum stad. Af
740 bornum sem greindust med hjartagalla 4 rann-
séknartimabilinu eru 713 4 lifi. Arangur medferdar
er g6dur og meirihluti barnanna er einkennalaus.

Inngangur

Meofeddir hjartagallar eru algengastir fedingargalla
og er almennt talid ad um eitt présent lifandi feeddra
barna séu me0 hjartagalla (1-12). Af 6llum medfaedd-
um missmidum valda hjartagallar flestum dauds-
f6llum. (13) Hjartagallar eru misalvarlegir og valda
sumir engum einkennum, en vitneskja um tilvist
peirra er naudsynleg, medal annars vegna aukinnar
hzttu 4 hjartapelsbolgu.

Orsakir medfaddra hjartagalla eru 6pekktar, en
talid er ad b2di erfdir og umhverfi hafi dhrif par 4.
Pekktir eru umhverfispettir eins og sjukdémar hja
modur & medgongu og md par nefna sykursyki og
sykingar, svo sem rauda hunda (13). Notkun lyfja eda
fikniefna hjd médur 4 medgongu eykur einnig likur 4
hjartagalla hjé f6stri (13). Medfeddur hjartagalli hja
foreldrum eda systkinum er einnig dhzttupattur (13)
og pa eru tengsl hjartasjukdoma vid dkvedin heil-
kenni og litningagalla eins og Down’s heilkenni vel
pekkt (13). Ljost er ad til pess ad komast megi ner
orsokum medfaeddra hjartagalla er naudsynlegt ad
bua yfir ndkvamri pekkingu 4 nygengi sjikdomsins
og dreifingu hans { pydinu.

Tilgangur rannséknarinnar var ad kanna nygengi
og tegundir medfzeddra hjartagalla 4 Islandi 4 arun-
um 1990-1999. Kénnud voru tengsl hjartagalla vid
adra medfedda galla og pé var reynt ad leggja mat 4
lifsgaedi barnanna i dag.

Adur hefur verid gerd samberileg rannsékn 4
medfzeddum hjartasjikdémum barna 4 Islandi 4
timablilinu 1985-1989 (1) og m4 lita 4 okkar rann-
sokn sem framhald peirrar rannséknar. Pannig var
hagt ad bera saman nygengi hjartagalla milli ein-
stakra dra og einnig 4 lengra timabili.

Framfarir hafa or0i0 { greiningu hjartasjikdéma 4
sidustu drum og 4 rannséknartimabilinu hefur 6m-
skodun 4 fosturhjarta fest sig { sessi. Reynt var ad
leggja mat 4 4hrif pessara patta 4 nygengi medfeddra
hjartagalla.

Efnividur og adferdir

Ranns6knin nadi til peirra barna sem feddust 4 Is-
landi 4 4runum 1990-1999 og hafa greinst med med-
feddan hjartagalla. Bornunum var skipt { tvo hépa
eftir pvi hvort pau purftu 4 medferd ad halda. Minni-
hattar hjartagalli var skilgreindur sem hjartagalli sem
ekki parfnadist medferdar. Meirihdttar hjartagalli
var skilgreindur sem hjartagalli par sem bornin hofou
purft eda munu purfa 4 lyfjamedferd, skurdadgerd
e0a inngripi { hjartapredingu ad halda, eda ef gallinn
var ekki talinn skurdtekur.

Vid nafngreiningu hjartagalla var studst vid al-
pj60aflokkun (International Classification of Dis-
eases, WHO, Genf 1978), islenskar pydingar notadar
en notast vid alpjédlegar skammstafanir til frekari
skyringar. [ morgum tilvikum var sami einstaklingur



FREDIGREINAR / MEDFADDI

R HIARTAGALLARIN

Number of patients

120
1204

119

1004

801

60

404

204

o
1990 1991 1992 1993 1994 1995 1996 1997 1998 1999

Year

Number of patients
100 97 96

904
801
704
604
501
404
304
204
101

oA
1990 1991 1992 1993 1994 1995 1996 1997 1998 1999
Year

Fig 2. Number of patients
born each year of the study
period with a congenital
heart defect.

Fig 1. Number of patients diagnosed each year of the
study period with congenital heart defects.
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Fig 4. Number of patients
diagnosed with ASD and
VSD in 1990-1999.

Fig 3. Number of patients with major and minor heart
defects born 1990-1999.

me fleiri en einn hjartagalla. Adalhjartagallinn var
pé talinn sa galli sem parfnadist medferdar eda sa
galli sem olli mestri blodfledistruflun ef medferdar
var ekki porf. Greining var { 6llum tilfellum stadfest
med hjartadbmun, hjartapraedingu eda krufningu.
Opin féstured (patent ductus arteriosus; PDA) hja
fyrirburum, fésturop (patent foramen ovale; PFO)
e0a minnihdttar op 4 milli gatta (atrial septal defect;
ASD < 4,0 mm) voru ekki skilgreindir sem hjartagalli
i pessari rannsékn. Nygengi tviblodku dszdarloku
(bicuspid aortic valve, BAV) var hins vegar skodad
olikt pvi sem gert var { fyrri rannsékninni.

Fengnar voru upplysingar fré tolvudeild Landspit-
alans um sjuklinga sem feeddust 4 &runum 1990-1999
og fengid hofou sjukdomsgreininguna medfeddur
hjartagalli (745-747 samkvamt ICD-9 og Q 20-Q 28
samkvaemt ICD-10) og somu upplysinga var aflad a
Fjordungssjikrahtsinu 4 Akureyri (FSA). Einnig
var gerd tolvuleit 4 hjartadmunardeild Landspitala
og FSA. Sjukraskrdr { vorslu priggja sérfredinga {
hjartasjukdémum barna voru skodadar til ad finna
pa einstaklinga sem greinst hofou med medfeddan
hjartagalla 4 timabilinu, en ekki lagst inn 4 sjukrahtis.
Farid var yfir ddnarvottord fra Hagstofu Islands og
krufningaskyrslur peirra barna sem létust 4 timabil-
inu og hofou medfeddan hjartagalla. Upplysinga-
sofnun fér fram 4 timabilinu 10. september 1999 til
17. maf 2000. Heimilda fyrir rannsékninni var aflad
hja Tolvunefnd og sidanefnd Landspitala.

Kannao var hvada hjartasjukdéoma bornin hofou
greinst med og auk pess hvort pau hofdu adra meo-

Table L. Distribution of congenital heart defects and ma
born 1990-1999.

CHD n

Ventricular septal defect (VSD) 338
Atrial septal defect (ASD) 90
Patent ductus arteriosus (PDA) 85
Pulmonary stenosis (PVS) 48
Bicuspid aortic valve(BAV) 38
Coarctation of the aorta (CoA) 28
Tetralogy of Fallot (TOF) 22
Transposition of the great arteries (TGA) 14
Aortic stenosis (AS) 11
Atrioventricular septal defect (AVSD) 10
Mitral valve regurgitation (MVR) 9
Subaortic stenosis (Sub AS) 7
Hypoplastic left heart syndrome (HLHS) 5
Other 35
Total 740

le/female ratio in children
%ofallCHD __ M/F
45.7 1:1.0
12.2 1:1.3
11.5 1:1.7
6.5 1:1.0
5.1 1:0.4
3.8 1:0.6
3.0 1:1.2
1.9 1:0.3
1.5 1:0
1.3 1:2.3
1.2 1:1.3
0.9 1:0.8
0.7 1:0.7
4.7 1:1.2
100 1:1

fedda galla og/eda langvinna sjukdéma. Athugad var
hvar grunur hafdi vaknad um hjartasjikdém, pad er 4
fedingarstofnun, { ungbarnaeftirliti, hja heimilisleekni,
hja sérfredingi, 4 sjikrahusi eda vid émskodun &
medgongu. Kannad var hvada einkenni hofou vakid
pann grun og 4 hvada aldri bornin voru pegar sjuik-
démurinn greindist. Skodad var hvada born purftu 4
adgerd ad halda og hver purfa 4 lyfjamedferd ad
halda i dag. P4 var reynt a0 leggja mat 4 4hrif pess ad
hafa greinst med hjartasjikdom 4 daglegt lif barn-
anna og peim skipt { fjéra hépa me0 tilliti til einkenna
og medferdar. I fyrsta hépnum voru born sem hlotid
hafa lausn 4 sinu vandamali og { 60rum hépnum born
sem eru einkennalaus en mata reglulega 1 eftirlit. T
pridja hépnum voru born sem hafa dagleg einkenni
vegna hjartasjikdomsins og/ eda purfa 4 lyfjamedferd
a0 halda og 1 fjérda hépnum voru born sem eru heft {
daglegu lifi vegna hjartasjukdémsins. Loks voru
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Hospital

Pediatrician (9%)

General pract. (6%)

Well baby care (31%)

(7%)

Delivery institution (45%)

Fetal echocardiography (2%)

Table II. Symptoms leading to the diagnosis of CHD.

Symptoms n
Cardiac murmur only 606
Cardiac murmur and failure to thrive 10
Cardiac murmur and cyanosis 5
Cardiac murmur, cyanosis and failure

to thrive 2
Cardiac murmur and other 8
Cyanosis only 26
Failure to thrive only 7
Other 76
Total 740

Fig 5. Referral pattern of
patients with congenital
heart defects.
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krufningaskyrslur og danarvottord skodud til ad
kanna ddnartioni og ddnarorsakir.

Vi tolfredilega trvinnslu var notad ki-kvadrats
marktekniprof.

Nidurstodur

A timabilinu fré 1. jandar 1990 til 31. desember 1999
feddust 44.013 lifandi born 4 Islandi, par af 22.554
drengir (51,2%) og 21.459 stulkur (48,8%). Af peim
hafa 740 born greinst med medfaddan hjartagalla og
var nygengi 4 timabilinu 1,7%. Arlegt nygengi var fra
1,04% af lifandi feddum bornum 1991 til 2,34%
1997. Af pessum bornum eru 363 drengir (49%) og
377 stilkur (51%). A mynd 1 ma sja fjolda barna sem
greindust med hjartagalla & hverju ari rannséknar-
timabilsins, en 4 mynd 2 sést skiptingin samkvamt
fedingardri barnanna sem greindust 4 rannséknar-
timabilinu. Meirihdttar hjartagallar voru 225, eda
30,4%, en minnih4ttar gallar 515 eda 69,6 %. Skipting
meirihdttar og minnihéttar hjartagalla eftir fedingar-
ari sjuklinga kemur fram 4 mynd 3.

Op 4 milli slegla (ventricular septal defect; VSD)
var algengasti hjartagallinn, en 338 born (176 stilk-
ur/162 drengir) fengu péd greiningu sem er 45,7% af
ollum hjartagollum og 0,77 % af lifandi faddum born-
um. Op 4 milli gatta (ASD) greindist hja 90 bornum
og opin fostured (PDA) hja 85 bornum. Ad 60ru
leyti kemur dreifing einstakra hjartagalla og kynja-
skipting peirra fram { t6flu I. Nygengi fér vaxandi 4
opum 4 milli slegla og opum 4 milli gétta 4 rannsékn-
artimabilinu (mynd 4).

A mynd 5 kemur fram hvar grunur um hjartagalla
vaknadi fyrst og hvadan bornunum var visad til frek-
ari greiningar hja barnahjartaleknum.

A mynd 6 kemur fram 4 hvada aldursskeidi born-
in voru pegar hjartagallinn greindist. Par sést ad 323
born (44%) greindust 4 fyrstu viku og 523 born
(70%) greindust innan halfs ars fra fedingu.

Einkenni sem voktu grun um hjartagalla og leiddu
si0ar til greiningar eru synd { toflu II.

Meirihattar hjartagallar voru 225, eda 30,4 % af

Ollum hjartagollum. Medalnygengi alvarlegra hjarta-
galla 4 timabilunu var 0,51 % af lifandi feddum born-
um, haest 0,74% 4 arinu 1993 og legst 0,30% 4 érinu
1996. Markteekt feerri alvarlegir hjartagallar greindust
4 fyrri fimm drum rannséknarinnar en 4 sidustu fimm
drunum (p = 0,04). Kynjaskipting var 98 drengir og
127 stdlkur ( 1:1,3). Helmingur alvarlegra hjartagalla
eda 111 tilfelli greindust fyrir dtskrift af fedingar-
stofnun, en 114 tilfelli greindust sidar. A vokudeild
eda sengurkvennagangi greindust 102 boérn og niu
hofou greinst 4 medgongu med fésturhjartadémskoo-
un. Grunur um hjartasjukdém vaknadi hja 58 born-
um { ungbarnaeftirliti og hja 28 bornum pegar pau
lagu & sjikrahtsi vegna annarra vandamala. Hja 19
bornum med alvarlegan hjartagalla vaknadi grunur
um hjartasjikdom vi0 skoOun hja heimilislekni og
hja nfu bornum vid skodun hja barnaleknum og var
peim sidan visad til frekari rannséknar hja barna-
hjartalzeknum. A rannséknartimabilinu greindust 19
féstur med svo alvarlegan hjartagalla a0 endi var
bundinn 4 medgonguna.

Af 740 bérnum med hjartagalla voru 89 (12,0%)
einnig med litningagalla, heilkenni og/eda adra fed-
ingargalla eins og fram kemur { t6flu I11. Fjorutiuogeitt
barn (18,2%) med meirihdttar hjartagalla reyndist
einnig hafa annars konar missmio eda fadingargalla.

Pegar skodud voru afdrif barnanna sem greindust
med medfeddan hjartagalla kemur fram ad 194 born
hafa fengid lausn 4 vandamadlinu og er ekki porf 4
frekara eftirliti hja peim. Flest bornin eda 499 eru
einkennalaus en {1 reglulegu eftirliti. Tuttugu born
purfa & daglegri lyfjamedferd ad halda og eru i reglu-
legu eftirliti, en ekkert barn er talid vera heft { dag-
legu lifi vegna hjartasjikdémsins.

Af 44.013 bérnum sem feddust 4 rannséknartima-
bilinu hafa 27 born l4tist vegna hjartagalla eda annarra
vandaméla honum tengdum. Dénartidni vegna med-
feeddra hjartagalla er pvi 0,06% & rannséknartimabil-
inu. Tfu born me0 alvarlegan hjartagalla Iétust { fyrstu
viku eftir feedingu, tvd born { annarri viku og hin 15 4
aldrinum tveggja manada til fjdgurra dra. Sjo born sem
déu voru auk hjartagallans med litningagalla og fjol-
kerfa vandamal. Tvo pessara barna voru med prilitnu
18, eitt barn hafoi prilitnu 8, eitt barn hafoi 6fullkomna




prilitnu 9,18 og annad 6fullkomna prilitnu 22. Sex
barnanna voru tviburar og prjd fyrirburar. I t6flu IV
koma fram dénarorsakir barnanna sem létust.

Umrada

Nygengi hérlendis

Arlegt nygengi medfeddra hjartagalla 4 Islandi 4 4r-
unum 1990-1999 var 1,7%. Pad var nokkud breytilegt
4 rannsoknartimabilinu, eda fra 1,04% 4 arinu 1991
til 2,34% 4 arinu 1997 pegar bad var hast. Petta ny-
gengi er nokkru harra en { rannsékninni sem gerd
var hér 4 landi 4 drunum 1985-1989 pegar pad var
1,1% (1). Fjolgun medfeddra hjartagalla var einkum
vegna fjolgunar 4 minnihattar gollum. Nygengi alvar-
legra hjartagalla var 0,50% af lifandi feddum born-
um sem var samberilegt vid nygengi peirra fra fyrri
rannsokninni (0,47%) (1). Hugsanlegt er ad nygengi
meirihattar hjartagalla fari lekkandi par sem mark-
tekt ferri alvarlegir gallar greindust 4 sidari hluta
rannsOknartimabilsins. Ein skyring 4 mogulegri
fekkun alvarlegra hjartagalla sidustu ar gaeti verid
baett greining peirra 4 fosturskeidi. Med battri fostur-
hjartadmskodun greinast fleiri alvarlegir hjartagallar,
eins og vanproska vinstra hjarta og floknir 6skurd-
tekir gallar, snemma 4 medgongu. Liklegt er a0 oftar
sé endi bundinn 4 slika medgongu sem leidi til fakk-
unar lifandi faddra barna med alvarlega hjartagalla.

Aukningu 4 nygengi minnihéttar hjartagalla ma
a0 hluta til rekja til pess a0 i fyrri rannsékninni var
tviblodku észdarloka ekki talin til hjartagalla. T pess-
ari rannsokn var pessi galli talinn med par sem hann
getur sidar 4 @®vinni leitt til 6sedarlokusjikdoms og
krefst pess vegna @vilangs eftirlits. Tviblodku 6s&0-
arloka eykur hettu 4 hjartapelsbdlgu (2) og pvi er
fyrirbyggjandi syklalyfjagjof naudsynleg ef sjuklingar
med pennan galla purfa ad gangast undir adgerd.

Athyglisvert var ad skoda nygengi hvers ars 4 rann-
soknartimabilinu pvi [jost er ad nygengi sidustu priggja
aranna (1997-1999) var toluvert heaerra en 4 fyrri hluta
rannsOknartimabilsins og auk pess mun harra en {
fyrri rannsékninni eda 2,11% (mynd 1 og 2). Hugsan-
legt er ad pessi tala eigi eftir ad hekka enn frekar. Enn
4 eftir a0 greina hjartagalla hja bornum sem faeddust 4
pessum drum par sem medfaeddir hjartagallar eru ad
greinast hjd bornum fram eftir aldri.

Fullkomnari émsjar, batt adgengi ad sérfreding-
um { hjartasjikdémum barna og fjolgun tilvisana
barna med hjartachlj6d ma nefna sem liklegar 4sted-
ur fyrir fjolgun minnihattar hjartagalla. Liklegt er ad
med betra adgengi ad barnahjartaleknum komist
born sem kviknad hafa grunsemdir um ad getu verid
med hjartagalla fyrr til greiningar og pannig greinist
fleiri litil op 4 milli hjartahdlfa sem 4dur lokudust af
sjalfu sér an pess ad fram kami vitneskja um pau.
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Fig 6. Age at diagnosis of
congenital heart defect.

Table IlIl. Distribution of CHD accompanied by synd-
romes, chromosomal anomalies and other
congenital defects.

A. Chromosomal anomaly n
Down’s syndrome 28
Other chromosomal anomalies 8
Total 36
B. Syndrome

William’s syndrome 3
Noonan’s syndrome 4
Von Recklinghausen’s syndrome 1
Russel-Silver’s syndrome 1
Total 9
C. Other congenital defects

Genito-urinary tract 7
Gastrointesinal tract 5
Cleft palate and / or lip 4
Anomalies of other thoracal organs 5
Anomalies of head and face 2
Neurological and developemental defects 18
Multiple congenital defects 2
Hematology diseases 1
Total 44
Total 89

Table IV. Cause of death of patients with CHD.

Cause of death

CHD, chromosomal anomaly and multiple organ defect
CHD and infection

Associated with cardiac surgery or cardiac catheterisation

Major unoperable CHD
Died because of CHD

Total

S

W~NO BN

27

Nygengi erlendis

Nygengi medfeeddra hjartagalla 4 Islandi er sam-
kvamt pessari ranns6kn herra en fram hefur komio {
sambzrilegum rannséknum erlendis fra. Nygengi er-
lendis hefur verid 4 bilinu 0,28 %-1,22% (3-12) en ny-
gengi { eldri ranns6knum er yfirleitt nokkru leegra en
i nyrri rannséknum.

Bori® saman vi0 rannséknina frd 1985-1989 geti
medfeeddum hjartagollum verid ad fjolga hér 4 landi 4
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si0ari drum. Ef skodad er hvernig medfeddir hjarta-
gallar eru skilgreindir { erlendum rannséknum er oftast
notast vid somu skilgreiningar og hér er gert, en pratt
fyrir pad kemur fram leegra nygengi (3-12). Venjulega
er opin fostured hjd fyrirburum ekki talin til med-
feeddra hjartagalla. Mismunandi er hvort tviblodku 6s-
@0arloka er talin med, en par sem greining er stadfest
med émskodun er pad mogulegt. P4 hefur batt 6m-
teekni valdid aukningu { greiningu 4 litlum opum 4 milli
slegla (14) og er pad einnig reynsla okkar hérlendis eins
og fram kemur { pessari rannsékn (mynd 4).

Pad sem r&dur mestu um hatt nygengi medfeddra
hjartagalla hérlendis er ad greining, eftirlit og skrén-
ing hjartagalla hja bornum er 4 farra hondum. Mio-
stod greiningar er stadsett 4 Barnaspitala Hringsins.
Féir leknar sj@ um greiningu hjartagalla og pvi
minnka likur 4 skekkju vegna mismunandi tilkunar.
Islenska pjooin er tiltolulega einsleit erfdafradilega
og bjoofélagslega og pad minnkar likur 4 pvi ad fram
komi munur 4 greiningu hjartasjikdéma vegna
Olikra kynpatta (15), stétta eda vegna félagslegra
patta sem hafa dhrif 4 adgengi f6lks ad heilbrigdis-
pjénustu (16, 17).

Foésturhjartadmskodun hefur fest sig 1 sessi og
slikum skodunum hefur fjolgad verulega undanfarin
ar. I okkar rannsékn kom fram ad 22% lifandi
feddra barna med medfeddan hjartagalla greindust
fyrir feedingu. Eru b4 6talin pau 19 tilfelli sem greind-
ust 1 fosturlifi med svo alvarlegan galla ad endi var
bundinn 4 medgongu. Petta hefur haft 4hrif til fekk-
unar 4 hjartaadgerdum og lekkunar 4 dénartioni par
sem hér var um mjog alvarlega hjartagalla ad reda.

Hvar vaknadi grunur?

Hlutfall peirra hjartagalla sem greindust 4 fedingar-
stofnun 1 pessari rannsékn var svipad og { rannsékn-
inni fra 1985-1989 (1). Mun fleiri bérnum var nd vis-
a0 afram til greiningar Ur ungbarnaeftirliti en adur,
eda 30,8% 4 moéti 16,8% (1). Hins vegar greindust
hlutfallslega feerri born na eftir innldgn 4 sjukrahds
en 40ur.

[ rannsékninni greindust 47,1% barna fyrir tt-
skrift af fedingarstofnun. Petta er nokkud legra hlut-
fall en { norskri rannsokn fra 1999 (11) par sem 76%
barna med hjartagalla greindust 4 fadingarstofnun.
Pegar pessar tolur voru skodadar med hlidsjon af
fjolda lifandi feddra barna kom { jés i bAdum rann-
s6knum ad tep 0,8% lifandi feeddra barna greindust
med hjartagalla 4 faedingarstofnun. A pann hatt
greinast oft alvarlegir hjartagallar par sem einkenni
koma 1 1j6s fljétlega eftir fedingu. Hins vegar virdist
greining hjartagalla hér 4 landi hja bornum eftir tt-
skrift af fedingarstofnun vera mun betri pvi pannig
greindust um 0,9% af lifandi faddum bornum hér-
lendis en petta hlutfall { norsku rannsékninni var um
0,24% af lifandi feddum bornum (11).

Pegar 1itid var 4 aldur barnanna vid greiningu
kom { lj6s ad 323 born greindust 4 fyrstu viku eftir
fedingu sem er 43,6 %. Vio halfs ars aldur hofou 70%
barnanna greinst med hjartagalla og vi0 tveggja dra
aldur h6fdu 86 % barnanna komid til greiningar. Petta
voru dpekkar nidurstodur og { erlendri rannsékn par
sem nygengi var svipad og i okkar rannsékn (6).

Aorir feedingagallar og heilkenni

Born med hjartagalla eru oft med adra likamsgalla,
litningagalla og heilkenni. Hlutfall slikra fedingar-
galla medal barna med meirihattar hjartagalla i pess-
ari rannsokn var legra en { rannsékninni frd 1985-
1989 (1). Hlutfall litningagalla medal barna med
hjartagalla var 4,9% sem var mun legra en { senskri
rannsokn frd drunum 1981-1986 par sem betta hlut-
fall var 13% (8). Hlutfall barna med Down’s heil-
kenni { okkar rannsokn var 3,8% af bornum greind-
um med hjartagalla en { sidustu rannsokn var petta
hlutfall 4,2% (1). Petta hlutfall er almennt talid milli
6 og 8% (18). Lagt hlutfall litningagalla og annars
konar missmidar i okkar rannsékn skyrist af aukn-
ingu i greiningu minnihattar hjartagalla. Pad gerir
vegi tilfella af annars konar alvarlegum likamsgoll-
um minna par sem slikir gallar fylgja oftar meirihétt-
ar hjartagollum. P4 er liklegt a0 med framférum {
greiningu annarra alvarlegra likamsgalla fyrir fed-
ingu sé oftar framkallad foésturlat & grunni peirrar
greiningar og pannig fakki einnig peim tilfellum par
sem hjartagollum fylgja adrir likamsgallar.

Ddnartioni

Tuttuguogsjo born sem greinst hafa med medfeddan
hjartasjukdém 4 rannséknartimabilinu eru l4tin
(tafla IV). Dénartioni af voldum me0faddra hjarta-
galla er samkvamt pvi 0,06% af lifandi faddum born-
um. Daénartioni af pessum orsokum virdist adeins
hafa lekkad frd drunum 1985-1989 begar hiin var
0,08%. Hér er p6 ekki tekid tillit til peirra tilvika par
sem fosturldit voru framkvemd vegna alvarlegs
hjartagalla sem greindist med fésturhjartadmskodun.

Afdrif

Pegar litid er 4 afdrif peirra barna sem greinst hafa
med hjartagalla er athyglisvert ad sja hversu morg
born eru einkennalaus eda einkennalitil. Pannig eru
einungis 20 born med einkenni { dag eda 4 lyfjamed-
ferd og ekkert barn er talid vera heft i daglegu lifi
vegna hjartasjikdéms sins. Stér hluti hefur fengio
lausn 4 sjikdémnum og meirihluti barnanna er ein-
kennalaus ad mati barnahjartalekna. Nidurstodurn-
ar benda til pess a0 flest born sem greinast med med-
feeddan hjartasjukdom { dag eigi gddar likur 4 ad na
bata og lifa edlilegu lifi.
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