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Risken for cancer hos barn och unga vuxna med medfédda hjartfel ar mer an dubbelt

sa hog jamfort med kontroller utan medfott hjartfel. Samtidigt ar den absoluta risken I3g.
Det visar en ny studie som har sammanfattas av Christina Karazisi, Mikael Dellborg och

Zacharias Mandalenakis, samtliga vid Sahlgrenska Universitetssjukhuset i Goteborg.
De tre konstaterar att fler studier behovs for att kartlagga orsaker till varfér cancerrisken

ar hogre hos dessa patienter.
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dstan 1 av 100 barn f6ds med ett medfott hjdrtfel.
N De senaste decenniernas framsteg inom barnsjuk-

varden, gillande exempelvis diagnostik, hjartopera-
tioner och kateterinterventioner, har lett till att mer 4n 95
procent av barn med medfédda hjirtfel uppnar vuxen al-
der'. Detta leder till att antalet vuxna med medfodda hjirt-
fel 6kar Gver tid och dessa individer kan naturligtvis drab-

bas av forvirvade sjukdomar. Enstaka tidigare studier har

K FOR CANCER

hos barn och unga vuxna med

Mr|DF<">DDA HJARTFEL

antytt en association mellan risk fér cancersjukdom och
medfodda hjirtfel’.

I var nyligen publicerade studie tittade vi pa risken att drab-
bas av cancer hos patienter med medfédda hjirtfel jimfort med
matchade kontroller utan medfott hjirtfel’. Via Patientregistret
identifierades alla patienter med medfédda hjirtfel i Sverige
som var fédda mellan 1970 och 1993 (n=21 982). Direfter
matchades varje patient med medfétt hjirtfel med tio kontrol-
ler utan medfott hjirtfel himtade fran befolkningsregistret
(n=219 816), avseende fodelsear, kon och lin. Patienterna med
medfott hjirtfel och kontrollerna foljdes fran fodseln till fore-
komst av cancer, dod eller till slutet av studien 31 december

2011, med en maximal uppfoljningstid pa 41 ar.
’ Risken for cancer var
mer dn dubbelt sa hog
for patienter med medfodda
hjartfel jamfort med kontroller
utan medfott hjartfel.

MER AN DUBBELT SA HOG RISK

428 patienter med medfott hjirtfel (2 procent) och 2 072
kontroller (0.9 procent) utvecklade cancer under uppfolj-
ningstiden. Detta innebir att 1 av 50 patienter med medfott
hjirtfel diagnostiserades med cancer fore 41 ars alder. Ris-
ken for cancer var mer dn dubbelt (hazard ratio (HR) 2.24,
95% CI, 2.01-2.48) sa hog for patienter med medfodda
hjirtfel jimfort med kontroller utan medfott hjirtfel. Den
kumulativa cancerincidensen 6kade med stigande alder, och
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Karakteristiker Patienter med Kontroller med Hazard ratio for p varde
CHD och cancer cancer cancer (95% Cl)
Alla, n (%) 428 (1.9) 2,072 (0.9) 2.24(2.01-2.48) p<0.001
Man, n (%) 215(1.9) 969 (0.9) 2.41 (2.08-2.79) p<0.001
Kvinnor, n (%) 213 (2.0 1,103 (1.0) 2.08 (1.80-2.41) p<0.001
1970s kohort, n (%) 209 (2.8) 1,150 (1.5) 2.01(1.73-2.33) p<0.001
1980s kohort, n (%) 142 (1.6) 686 (0.8) 2.21(1.84-2.64) p<0.001
1990s kohort, n (%) 77 (1.4) 236 (0.4) 3.37(2.60-4.35) p<0.001

CHD, medfodda hjartfel; Cl, konfidensintervall.

Tabell. Risk for cancer hos patienter med medfodda hjartfel jamfért med matchade kontroller enligt kon och fodelsekohort.

6 %

5% /
/
Ve,
A/
L ///
//

Cumulative incidence function

0% =
0 10 20 30 40
Age
— Control
— Case

Figur. Kumulativ incidens av cancer i studiepopulation.
’ For alla typer av cancer
var incidensen hogre
hos patienter med medfodda
hjartfel med hogst incidens
ratio for lymfom.

okningen var storre hos patienter med medfott hjartfel jam-
fort med kontroller, 4.5 procent och 2.5 procent kumulativ
cancerincidens vid 41 drs alder i respektive grupp.

Vi fann ocksa att den kumulativa incidensen av cancer
okade exponentiellt i alla fédelsekohorterna (fédda 1970—
1979, 1980-1989, 1990-1993) hos bade patienter med med-
fott hjirtfel och hos kontrollerna. Samtidigt noterade vi att
patienter med medfott hjirtfel fran den senaste fodelseko-
horten (fédda 1990-1993) hade den hogsta relativa risken
att utveckla cancer (HR 3.37, 95% CI, 2.60-4.35) jamfort
med tidigare fodelsekohorter (1970-1979 och 1980-1989).
Skillnaden mellan patienter med medfétt hjirtfel och kon-
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trollgruppen 6kade alltsa under senare delen av 1900-talet.

Medfodda hjirtfel spinner 6ver ett brett spektrum, fran
mycket enkla och okomplicerade fel som i en del fall vixer
bort till extremt komplexa hjirtfel dir upprepade thoraxki-
rurgiska operationer och/eller kateteringrepp krivs for
overlevnad. Vi delade in patienterna med medfott hjirtfel
efter komplexitet och fann att den relativa risken for cancer
var storre for samtliga grupper av medfodda hjirtfel jimfort
med kontrollerna, oavsett komplexitet. Den hogsta risken
fann vi hos patienter med conotruncala defekter (medfédda
missbildningar som drabbar de stora artirerna och kam-
marutflédesvigarna), med HR pa 2.29 (95% CI, 1.62-3.25).
Dock fann vi dven att patienter med relativt enkla medfod-
da hjirtfel, saisom coarctatio aortae (HR 2.00; 95% CI, 1.27-
3.16) eller kammarseptumdefekt, VSD, (HR 2.00, 95% CI,
1.57-2.56) hade en liknande och signifikant 6kad risk for att
utveckla cancer.

Den hogsta incidenskvoten observerades under de forsta
fyra levnadsaren samt i vuxen alder, speciellt bland patienter
med conotruncala defekter och kammarseptumdefekter.

HOGST RISK FOR LYMFOM

For alla typer av cancer var incidensen hogre hos patienter
med medfoédda hjirtfel med hogst incidens ratio for lymfom
(Incidence rate-ratio, IRR 2,93; 95% CI, 2.39-3.57). Gast-
rointestinala maligniteter hade hogst incidenskvot (IRR
3.58; 95% CI, 2.58-4.98) och melanom och andra hudcan-
crar liksom endokrina tumorer inklusive thyreoidea, den
ligsta incidenskvoten.

Minga studier av medfédda hjirtfel utgar fran uppfolj-
ningar av patienter som genomgatt hjirtkirurgi i barndo-
men. Men i vart nationella, heltickande material fann vi att
mindre 4n hilften, 36.6 procent av patienterna med med-
fodda hjirtfel, genomgick atminstone ett operativt ingrepp
(n=8 044). HR for cancer hos patienter med medfédda
hjirtfel som genomgick minst en hjirtoperation var 1.95
(95% CI, 1.58-2.33) och f6r dem som aldrig genomgick en
hjirtoperation 2.43 (95% CI, 2.12-2.76) jimfoért med kon-
troller utan medfott hjdrtfel.

Orsakerna bakom den 6kade risken for cancer hos pa-
tienter med medfott hjirtfel dr sannolikt multifaktoriell.
Det pagar i nuldget en diskussion kring huruvida det finns



en association mellan risken for malignitet och stralnings-
belastningen fran olika tekniker for kardiell imaging sasom
hjirtkateterisering och isotopundersokningar eller vanliga
rontgenundersokningar, beroende av ligdos-joniserande
stralning®. I var studie sag vi att dven patienter som inte
hade genomgatt nagon hjirtoperation, och dirmed sanno-
likt i mindre grad utsatts f6r medicinsk stralning, hade hog-
re relativ risk for cancer. Detta skulle kunna tala emot att
det finns ett samband mellan cancerrisken och stralnings-
belastning for patienter med medfott hjirtfel.

Fysisk aktivitet och intag av hilsosam kost kan minska
risken for, samt forebygga uppkomsten, av cancer’. Patien-
ter med medfodda hjirtfel har ligre isotonisk muskelfunk-
tion och storre intolerans mot fysisk aktivitet’. De har ock-
sd i betydande grad hoga blodfetter och 6vervikt vilket f6-
refaller leda till en hogre risk for forvirvad kardiovaskuldr
sjuklighet®. Livsstilsfaktorer skulle alltsa kunna vara en del
i forklaringen av varfor risken for cancer dr hogre hos dessa
patienter. Ett annat samband mellan den 6kade risken for
cancer hos patienter med medfoédda hjirtfel skulle kunna
vara genetisk predisposition. Patienter med Downs syn-
drom, trisomi 21 har exempelvis savil 6kad risk for med-
fodda hjirtfel som 6kad risk for leukemi’.

Sammanfattningsvis: var studie visar att risken for can-
cer hos barn och unga vuxna med medfédda hjirtfel 4r mer
in dubbelt sa hog jaimfort med kontroller utan medfott
hjirtfel. Samtidigt 4r den absoluta risken lag. Fler studier
behovs for att efterforska orsaker till varfor cancerrisken ar
hogre hos dessa patienter.

Forskningsprojektet «Cancer hos barn och vuxna med med-
fodda hjartfel i Sverige» stods av Barncancerfonden och Hjart-
Lungfonden genom ett trearigt anslag.
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