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Forandringar sedan foregaende version
Avseende "MAI” nr 2 sa har ordet "Fysisk” lagts till. I stycket om
”Cykeltest” har submaximalt ersatts av ordet symtombegréansat och ett
par sprakliga korrigeringar har gjorts. Avseende métning av
muskelfunktion; de olika doménerna, vilka varje respektive test syftar till
att utvérdera, har lagts till. Ett stycke avseende ”Syndrom” har
tillkommit. En ny systematisk review artikel avseende hogintensiv
intervalltraning har lagts till under stycket ”Evidens”. En mening har
lagts till i stycket om SWEDCON avseende att nationella data
sammanstalls arsvis vid fysioterapin, Ostra sjukhuset.
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Bakgrund

Medfodda hjartfel tillhor de vanligaste missbildningarna med en incidens pa
knappt 2 % hos levande fodda barn (1). Variationen &r stor, vissa av dessa
hjartfel presenterar sig som akuta tillstand inom timmar eller dagar efter fodseln.
Andra ger sig tillkanna forst senare under livet (2). Under senare ar 6verlever allt
fler av barnen med medfaédd hjartsjukdom och nar vuxen alder till foljd av
forbattrad kardiologi och kirurgi for barn (3). | Sverige finns uppskattningsvis
40-50 000 vuxna med medfodda hjartfel, alla svarighetsgrader inraknade (1).
Antalet vuxna individer med medfodd hjértsjukdom i Vastra Gotalandsregionen
kan beraknas uppga till 5000-6000 personer (4). Populationen av vuxna med
medfodda hjartfel &r nu storre &n antalet barn med medfddda hjartfel (5, 6). De
flesta patienter med medfott hjartfel behover livslangt omhéandertagande (2).

Utforande
Mal

e Oka och/eller bibehalla fysisk kapacitet, sdval kondition som
muskelfunktion

e Vid kraftigt nedsatt fysisk kapacitet, 6ka oberoende och uppna
sjalvstandighet i aktivitet i dagligt liv. Atergang till eller bibehalla en s&
normal livsforing som mojligt, vilket inkluderar arbete (om aktuellt),
fritidsaktiviteter och hushallsarbete.

e Kunskap om sitt medfédda hjartfel och aktivt deltagande i rehabiliteringen
for att erhalla en sa bra fysisk kapacitet som ar mojligt for individen
baserad pa den bakomliggande medfédda hjartsjukdomen

e Patienten ska ha tillgang till fysioterapi pre- och postoperativt pa det
sjukhus dar operation utfors, samt postoperativ uppféljning pa
respektive hemsjukhus

e Stimulera en hdlsofrdmjande livsstil med regelbunden fysisk aktivitet
och fysisk traning

e For patienten pavisa den faktiska fysiska kapaciteten vad galler saval
kondition som muskelfunktion och relatera den till traning, lek och
idrott

Bedomning

Utgangspunkten for att kunna lagga upp adekvat fysisk traning &r att
individens fysiska kapacitet bedéms (7), detta for att kunna bestdimma
adekvat individuell traningsniva. Dessutom ar tester av vikt for denna
patientgrupp da de kan pavisa eventuell kardiell forsamring (8). Vidare bor en
traningsperiod inledas och avslutas med samma tester for att utvérdera
effekten av traningsprogrammet och for fortsatt ordination (9).
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For standardisering utfors testerna i en specifik ordning enligt ett pa férhand
definierat "testprotokoll”.

Konditionstest

Cykeltest

Standardiserat maximalt eller symtombegransat cykeltest (RPE 15-17) utgor
grunden for en adekvat utformning av traningsprogram (10). Vid
hjartrehabiliteringen anvénds ett symtombegransat cykeltest (eventuellt med
telemetridvervakning). Patientens vilovéarden avseende blodtryck,
hjartfrekvens, EKG och syrgassaturation (Sp02), registreras. Patienten cyklar
4,5 min per belastning. Efter 2 min registreras hjartfrekvens och Borgs Rate
of Perceived Exertion (RPE) skala anstrangning (skala 6-20) (11). Efter 3
min tas ett blodtryck. Efter 4 min registreras pa nytt hjartfrekvens och en
skattning med Borg-skalan utfors. Sp0> f6ljs och registreras kontinuerligt.
Cykeltestet avbryts vid uppnadd submaximal niva, d.v.s. 15-17 pa Borgs
RPE-skala. Ibland kan patienten ha restriktioner for att anstranga sig for hart.
L akare anger da om 13 pa Borgs RPE-skala, alternativt annat gransvarde
avseende blodtryck, hjartfrekvens eller Sp0., skall utgdra avbrottskriterier.
Andra kriterier for avbrott kan vara: brostsmartor, blodtrycksfall eller
utebliven eller fér hdg blodtrycksstegring, EKG-férandringar, yrsel eller
annan allmanpaverkan (12).

Sex minuters gangtest

Patienten uppmanas att ga sa langt som majligt under sex min, pa en uppmatt
stracka, i en korridor. Matvariabler &r gangstracka, hjartfrekvens, Sp0, samt
upplevd anstrangning och andfaddhet uppmatt med Borg-skalan.
Hjartfrekvens och eventuell andfaddhet mats i vila. Vid testets slut mats
uppnadd gangstracka, maximal hjartfrekvens, Sp02 samt upplevd
anstrangning (11) och andfaddhet (13).

Muskelfunktionstest

Patienten genomfor 5 muskelfunktionstester for att utvardera styrkan i 6vre-
och nedre extremitet och testerna utvarderar muskelfunktionen bade
dynamiskt och statiskt.

Axelflexion — muskular uthallighet

Axelflexion utférs med patienten sittandes pa en pall med latt ryggstod mot
vaggen och bada fotsulorna i golvet. Patienten far vélja med vilken arm hen
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vill genomfora testet, for méan anvands en 3 kilos hantel och for kvinnor en 2
kilos hantel. Den arm som inte testas vilar i patientens kna. Patienten far halla
hanteln med handryggen vand lateralt. Testet utférs genom att patienten far
fora hanteln med rak arm upp och ned mellan 0° och 90° axelflexion. En
metronom (Taktell Piccolo, Germany) instélld pa 40 slag/min (20
kontraktioner/min) anvands for att halla korrekt takt. Testet avbryts om
deltagaren inte ndr 90° axelflexion, utfor rorelsen med flekterad armbége eller
inte kan halla takten. Antal repetitioner registreras.

Tahavning - muskular uthallighet

Tahavning utfors med skor pa, unilateralt, och med rakt staben pa en trakil
(10° lutning) med tarna placerade langst fram pa kilen. Det andra benet halls
flekterat intill stabenet. Den initiala havhojden stélls in med en mattstock.
Handerna far hallas som latt balansstod mot en ribbstol eller en véagg.
Patienten far hava sig upp och ner i takt med en metronom som &r installd pa
60 slag/min (30 kontraktioner/min). Testet avbryts da deltagaren inte klarar
att hava sig lika hogt som vid starten av testet, flekterar kndet eller inte kan
halla takten. Antal repetitioner registreras.

Axelstyrka - muskelstyrka

Axelstyrka méats med matinstrumentet IsoForceControl® (Medical Device
Solutions, Oberburg, Schweiz) genom isometrisk kontraktion, vilket ar en
kontraktion dar en muskel kontraheras mot ett orubbligt motstand utan att
ledvinkeln férandras. Patienten sitter pa en pall med en rem placerad runt
handleden pa den dominanta armen som halls rakt utstrackt fran kroppen,
benen placeras framstréackta i kors och andra armen vilar pa brostet. Styrkan i
elevation i axelleden méts i scapulas plan vilket innebdr att armen ar
horisontellt adducerad 30° fran det frontala planet (14). Patienterna ges
instruktion 4 ta 1 och skall da pressa armen uppat. Forsoket upprepas tre
ganger.

Handstyrka - muskelstyrka

Handstyrka mats med matinstrumentet Jamar® (Sammons Preston Rolyan,
Chicago, USA) vilket &r en hydraulisk dynamometer som méater maximal
isometrisk kontraktion i handens cylindergrepp. Patienten sitter pa en stol utan
armstod, underarmen placerad pa en hoj och sankbar brits, axeln aducerad och
90° flexion 1 armbégsleden och underarmen i neutral position. Patienten ges
instruktion 4 ta i”. Forsoket upprepas tre ganger (15).

Uppresningstest — funktionell power

Timed Stands Test (TST) utfors for att utvardera patiens upprepningsformaga,
dvs. den generella muskelfunktionen i nedre extremiteten. Patienten sitter pa en
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stol/pall pa en hojd av 45 cm med ryggstod. Det registreras om testet utfors med
eller utan skor. Armarna placeras i kors 6ver brostkorgen. Innan testet utfors far
patienten prova en uppresning och uppmanas att vid uppresningarna extendera
hofter och knan maximalt. Patienten ombeds att resa sig fran utgangspositionen
upp och ner 10 ganger i en féljd, sa snabbt som mojligt utan hjalp av armarna.
Tiden registreras med hjélp av stoppur (H.E AB, Bandhagen, Sverige) och méts i
sekunder (16).

Frageformular

e Generell hélsorelaterad livskvalitet mats med formuléret Short form
(SF) — 36. Frageformularet innehaller 36 fragor som utvérderar bade
den fysiska och den psykiska komponenten av hélsorelaterad
livskvalitet (17).

o Fysisk aktivitet méts med formul&ret International Physical Activity
Questionnaire (IPAQ), Short form som innehaller fragor om aktivitetsvanor
och resultatet redovisas i tre grupper - lag, moderat eller hog aktivitetsniva
samt i metabolic equivalent of task (MET) (18).

e Tilltro till sin formaga att trana méats med formularet Self-Efficacy for
Exercise scale (SEE) - den svenska versionen. Instrumentet mater
patientens tilltro till sin egen formaga att bedriva fysisk traning (19).

e Graden av fysisk aktivitetsniva samt fysisk traning mats med ett
frageformular baserat pa Haskells rekommendation om fysisk aktivitet och
traning (20).

Behandling/atgard

Den foreskrivna traningsintensiteten skall vara éver den troskel som behovs for
att inducera en traningseffekt, men samtidigt under den metabola belastning som
ger abnormala symtom eller tecken. Bade arbetskapacitet pa cykel, gangtest och
muskelfunktionstest kan anvéandas. Inom Klinisk praxis ar det dock vanligt att
VOamax 0ch maximal hjartfrekvens inte ar ként, varfor traningsprogrammet
vanligtvis utformas med hjalp av resultaten fran symtombegréansat cykeltest samt
tester av muskuldr kapacitet och Borgs RPE skala (11). Det finns flera typer av
fysisk traning som kan tillampas for patienter med medfédda hjartfel. Patienter
med medfddda hjartfel bor erbjudas individanpassad fysisk traning (21-23).

Aerob centralcirkulatorisk traning

Aerob centralcirkulatorisk traning (konditionstraning) ar en form av traning dar
stora muskelgrupper engageras (7). Exempel &r cykling, simning och
motionsgymnastik. Det finns ingen konsensus om vilken aerob traningsmodell
som bor anvandas for patientgruppen och olika forskargrupper har anvant
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varierande modeller av intervall- och distanstréaning. Distanstraning innebar att
traningsintensiteten ar mattlig, d.v.s. en konstant intensitet som motsvarar
mellan 50-70 % av VO2zmax (Borg 11-15) medan i intervalltraning hardare
intervall med 70-90 % av VO2max (Borg 13-17) varvas med lattare intervall
(Borg 9-11) (9).

Muskuldr motstandstraning

Det ar val dokumenterat att muskular motstandstraning med fria vikter,
viktmaskiner, dragapparater eller med kroppen som motstand skall inga 2
ggr i veckan som en del av den fysiska traningen av hjartpatienter (24).

Perifer muskeltraning

Perifer muskeltréaning &r en traningsmetod med en hég relativ belastning
pa den individuella muskelgruppen samtidigt som den
centralcirkulatoriska stressen &r lag (25, 26). Denna typ av traning
anvands speciellt till patienter med mycket l1ag fysisk kapacitet som t.ex.
vid kronisk hjartsvikt, kronisk obstruktiv lungsjukdom, refraktar angina
eller andra besvar som omdjliggor syreupptagskravande fysisk traning.
Patienterna muskeltranar pa en specifik procent av ett Repetitions
Maximum (RM). Aven Borgskalan kan anvéndas for att erhalla ratt
belastning. Tekniken for perifer/lokal muskeltraning ar
uthallighetstraning med olika typer av vikter och gummiband. Hos
patienter med mycket nedsatt fysisk kapacitet med problem att ga pa slat
mark, bor perifer muskeltraning ofta initieras fore aerob tréaning. Det &r
angeléget for patienternas fysiska kapacitet att inte enbart
benmuskulaturen utan aven arm- och balmuskulatur tranas (27).

Syndrom

En del patienter som foljs pa ACHD-centrum har ett medfott syndrom.
Exempel pa syndrom som kan vara associerade med paverkan pa hjarta
eller aorta &r; Downs syndrom, Marfans syndrom, Loeys-Dietz syndrom,
vaskular Ehlers-Danlos syndrom, Turners syndrom, Noonans syndrom,
22q11-deletionssyndrom etcetera. Specifik hansyn vid tester av fysisk
kapacitet och vid forskrivning av fysisk traning kan behdva tas i
beaktande for dessa patienter da vissa av dessa syndrom kan medféra
muskuloskeletal paverkan.
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Evidens

En metaanalys avseende fysisk tréaning for patienter med ACHD visar
statistiskt signifikanta forbattringar avseende VO2peak, maximal belastning
matt i watt samt forbattrad uthallighet (28), detta i enlighet med en
systematisk oversikt (29) som visar att traning for barn och ungdomar okar
den fysiska kapaciteten (VOzpeak) OCh ar saker. En systematisk review fran
2025 vilken analyserat hogintensiv intervalltraning for patienter med ACHD,
visar pa en trolig forbattring av VOzpeak men endast 3 studier kunde
inkluderas varfor fler studier behdvs (30).

Fysisk traning med inriktning pa muskelfunktion ar sparsamt studerat. En
studie som har studerat muskelfunktionstrédning hos patienter med
Fontancirkulation visar att patienterna inte enbart 6kade sin muskelstyrka och
muskelmassa utan att tréningen dven gav effekt i form av 6kad VOzmax (31).
Perifer muskelfunktionstraning har &ven utvérderats for en liten kohort av
patienter med svara medfodda hjartfel vilken visade forbattrad
muskelfunktion samt VOzpeak (32).

Det finns ett fatal studier som har studerat konditionstraning och eventuell
skadlig inverkan pa hjartat. Bland annat finns studier som har utvérderat
aerob traning pa mattlig till hog intensitet for patienter med Transposition och
hoger kammare som systemkammare dar man har tittat pa hjartmarkorer som
High-sensitivity troponin T (hs-TnT) och N-terminal prohormone of brain
naturetic peptide (NT pro-BNP) (33, 34). Studierna har inte visat pa nagon
skadlig effekt pd kammarens funktion, dvs. fornéjda varden som skulle
indikera hjartskada eller hjartsvikt (33, 34). Vidare visar studier som har
studerat patienter med Fallots Tetrad (35) samt patienter med
enkammarhjértan som har opererats enligt Fontan, att de inte hade nagon
negativ remodellering i hjartat efter 12 veckors

aerob traning (36).

Risker vid fysisk traning

Risk att drabbas av hjartkomplikation vid fysisk aktivitet och fysisk
traning ar sma. En systematisk oversikt fran 2013 (29) sammanfattar att
traning ar séker for patienter med ACHD. En tréningsstudie som studerat
hogintensiv trédning for patienter med ACHD och hégerkammare som
systemkammare sammanfattade ocksa att traning for denna patientgrupp
ar saker och skedde utan incidenter (34). Antalet hjarthandelser inom
annan hjartrehabilitering, dar 6vervégande delen patienter har ischemisk
hjartsjukdom ar utomordentligt lagt. En aldre undersokning fran 1986 av
167 Overvakade program visade att antalet hjartstopp var 1/120 000
patienttimmar och mortaliteten var 1/784 000 patienttimmar. Aven en
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senare utférd undersokning dar ocksa hogriskpatienter inkluderats i
hjartrehabilitering har inte paverkat antalet akuta hjarthandelser. En
forutsattning for sakerheten &r nérhet till apparatur for hjart-lungraddning
(HLR) samt god kunskap om, och regelbundna 6vningar i HLR. Patienter
som deltar i fysisk traning vid fysioterapienheten, Ostra genomgar
kontinuerlig uppfdljning vid ACHD-centrum avseende sin hjartfunktion
bl.a. med ekokardiografi (UCG). Den fysioterapiledda traningen utfors
av en leg. fysioterapeut med goda kunskaper om patienter med ACHD
samt kunskap i HLR.

Utvardering

En traningsperiod bor inledas och avslutas med samma tester for att pa sa
sétt kunna utvérdera effekten av traningsprogrammet och for att ge patienten
fortsatt ordination nar det géller fysisk traning (9).

Uppfoljning

Normalt aldrande, med start efter 25 ar, leder hos alla manniskor till férsamring
av fysisk kapacitet (7). Da det i flera studier pavisats att patienter med ACHD
inte séllan har en sénkt fysisk kapacitet, matt som VOzpeak, jamfort med friska
(37-39), kan detta ihop med normalt aldrande leda till negativ paverkan av
patientens mojlighet att leva ett aktivt liv. Manga patienter med medfédda
hjartfel behover livslang uppféljning (2, 22). Uppfdljning ar ocksa av vikt for
denna patientgrupp da de dven kan drabbas av forvarvad kardiovaskular
sjukdom (40). En ny funktionsbedémning minst vart femte ar for att forhindra
uttalad funktionsnedséttning bor darfor goras och bor ske vid patientens
hemsjukhus i sa stor utstrackning som majligt.

Pre- och postoperativ uppfoljning

Preoperativ information innefattar andningstekniktraning, uppstigningsteknik,
hostteknik och trombosprofylax enligt gallande fysioterapeutiska riktlinjer vid
hjartoperation samt information om postoperativ rehabilitering (41). Den
postoperativa fysioterapeutiska rehabiliteringen bor, sa langt det ar mojligt,
ske vid patientens hemsjukhus och innefattar bedémning och individuellt
anpassad fysisk traning enligt ovanstaende.

Hjartteam

| hjartrehabiliteringsteamet bor de personalkategorier som arbetar med
hjartpatienter inom dppenvard pa sjukhus vara representerade. Pa
ACHD-centrum, Sahlgrenska Universitetssjukhuset (SU), Ostra
sjukhuset arbetar underskoéterska, sjukskoterskor och kardiologer.
Fysioterapeuter, kurator, psykolog och dietist &r knutna till ACHD-
centrum.
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Dokumentation

Inom SU sker dokumentation i journalsystemet Melior och pa ett
statistikblad speciellt framtaget for patienter med medfodd hjartsjukdom.
Vid tester av fysisk kapacitet hos fysioterapeut pa ACHD-centrum, SU
Ostra sjukhuset erhéller patienten muntlig information om att data sparas
I ett register och kan komma att anvéandas i framtida forskning. Om
patienten samtycker till detta skriver de pa en blankett om informerat
samtycke. Kodade data utan namn eller personnummer matas sedan in i
en Access-databas dér endast fysioterapeuter knutna till ACHD-centrum,
SU Ostra sjukhuset har behérighet.

Data registreras dven i det nationella ACHD-registret, The Swedish
Registry of Congenital Heart Disease (SWEDCON) (5) som ér ett
kvalitetsregister; gemensamt for saval barn med medfodd hjartsjukdom
som for patienter med ACHD. From 2016 sa ingar en specifik
fysioterapivariabel i SWEDCON. Fysioterapivariabeln innefattar data
fran tester av fysisk kapacitet sa som cykeltest, muskelfunktionstester
samt frageformular om fysisk aktivitet och fysisk traning. Data avseende
fysioterapivariabeln och resterande delar av SWEDCON sammanstalls
arsvis av Uppsala Clinical Research Center (UCR). Den nationella
arssammanstallningen avseende fysioterapi genomfors av fysioterapeuter
vid ACHD-centrum, Ostra sjukhuset.

Medvetet avsteg fran riktlinjen dokumenteras i Melior om riktlinjen ar
kopplad till patient. Ovriga orsaker till avsteg fran riktlinjen rapporteras i
MedControlPRO.

Arbetsgrupp
Linda Ashman Kroonstrom, med.dr, specialist Hjarta- kérl,
overfysioterapeut, Fysioterapi Ostra

Asa Cider, med.dr, specialistfysioterapeut Hjarta- kérl, Fysioterapi Ostra
Linda Johansson, fysioterapeut, Fysioterapi Ostra
Anna-Klara Zetterstrom, fysioterapeut, Fysioterapi Ostra

Anders Ahnfelt, dverldkare, specialist kardiologi och internmedicin,
ACHD-centrum Ostra

Peter Eriksson, docent, dverlakare, ACHD-centrum Ostra
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