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Revideringar i denna version
Version 1.

Syfte

Rutinen syftar att sékerstélla screening for och uppféljning av leversjukdom (Fontan-
associated Liver disease, FALD) hos patient med medfott hjartfel av enkammartyp som
genomgatt s.k. Fontan- eller TCPC kirurgi.

Ansvar
Respektive linjechef ansvarar for att rutinen ar kand och foljs.

Bakgrund

Kirurgisk korrektion vid hjartfel av enkammartyp ar f.n. inte mojlig. Sedan slutet av
1980-talet har dessa patienter erbjudits palliativ kirurgi i 2-3 steg enligt Fontan- eller
TCPC principen dar det vendsa blodflodet fran cavorna kopplas direkt till lungartaren
varefter den enda kammaren pumpar det syresatta blodet fran lungorna ut i
systemcirkulationen. Efter denna kirurgi ar langtidséverlevnad mojlig d&ven om
patienterna har en avsevart sankt prestationsférmaga p.g.a. oférmaga att anpassa
cirkulationen till aktiviteten. Man har allteftersom uppmarksammats att patienterna
p.g.a. avvikande hemodynamik riskerar att drabbas av sjukdomar fran andra
organsystem: leversjukdom (cirros), njursvikt, diabetes, proteinférlorande enteropati,
hypothyreos, osteopeni, vitamin D-brist, sarkopeni m.m. Leverpaverkan ses med tiden
hos praktiskt taget alla med pafoljande risk att utveckla cirros som predisponerar for
hepatocelluldr cancer. Internationella riktlinjer har darfor uppréttats for att sékerstalla
screening och uppféljning for dessa patienter.

Genes och patofysiologi

Levern far huvudsakligen sin blodtillférsel via portavenen. Vid Fontancirkulation ar det
centrala ventrycket forhojt till ¢: a 15 mmHg och flodet ar inte pulsativt. Det hoga
trycket fortplantas da genom leverns sinusoider och leder till staslever vilket i
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forlangningen kan paverka portaflodet. Systemcirkulationen ar dessutom nedsatt vilket
aven i sig kan leda till ischemi i hepatocyterna. Leverfibros utvecklas pga kronisk eller
upprepad leverskada. Av de med leverfibros berdknas c: a 1/3 utveckla levercirros. De
med levercirros behover intensifierad uppféljning p.g.a. risk att utveckla leversvikt
(ascites, esofagusvaricer, encefalopati) och hepatocelluldr cancer.

Riskfaktorer

e Antal ar efter Fontan/TCPC operation
e Hemodynamik (cyanos, kammarsvikt, klaffsjukdom, obstruktion i Fontan/TCPC

plastik
e Alkohol och andra leverskadande dmnen/lakemedel
e Hepatit

Forebyggande atgarder

e Livsstilsrad inkl. alkohol, lakemedel (undvik langvarig/hégdos
paracetamolbehandling)

e Hepatitprover (se nedan), Hepatit A+B vaccination
e Hemodynamisk utvardering (se nedan)

Prover

e Arliga prover: Hb, LPK, TPK (sjunker vid splenomegali/portahypertension),
ASAT, ALAT, ALP, Bil, gamma-GT, PK, albumin, Na, K, kreatinin, NT-pro-
BNP.

e HAV-ak, HBs-ak, HBc-ak. Om neg, vaccination (se ovan).

Ultraljud lever

e Gors inom 2 ar efter 6verforing till GUCH. Remiss rtg SU/O: Fibros? Cirros?
Fokala forandringar? Portaflode? Levervensflode? Upprepas per 3 ar eller vid
provavvikelser.

Hemodynamisk utvardering

e DT/MR hjarta gors inom 2 ar efter 6verféring GUCH (om ej gjord innan) TCPC
cirkulation? Fistlar-kollateraler?

e Hijartkateterisering kan évervagas i sarskilda fall med specifik fragestallning.

Uppfoljning hepatolog

Vid tecken till uttalad leverpaverkan eller cirros.

Aterkommande levermoten for avstamning
e Uppfdéljning av patienter
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e Uppdatering av uppféljningsschema
e Ny forskning

Dokumentation

Styrande dokument arkiveras i Barium. Redovisande dokument ska hanteras enligt
sjukhusets gallande rutiner for arkivering av allméanna handlingar.
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