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Hypoplastisk venstre hjertesyndrom (HVHS/HLHS) 
Hypoplastisk betyr ”underutviklet”. Venstre hjerte betyr strukturene på venstre side av 
hjertet (venstre forkammer, venstre hjertekammer og tilhørende klaffer). Et syndrom 
betegner flere feil som forekommer samtidig. Hypoplastisk venstre hjertesyndrom betyr at 
venstre side av hjertet ikke har fått vokse som den skal og er blitt for liten. 
 
Hva skjer med blodstrømmen? 
Ved denne tilstanden er venstre hjertekammer (ventrikkel), som skal pumpe rødt 
(oksygenrikt) blod til kroppen, meget liten. Det er videre en delvis eller fullstendig blokkering 
mellom venstre forkammer og ventrikkelen på innløpssiden, og tilsvarende trangt eller tett 
mellom venstre ventrikkel og aorta (hovedpulsåren) på utløpssiden. 
 
Aorta, som skal transportere rødt blod til kroppen, er altfor liten. Ductus arteriosus, en 
nødvendig forbindelse fra fosterlivets blodsirkulasjon, er den eneste store åpningen for 
blodet fra hjertet og til kroppen. Hjertemuskelen forsynes med blod som kommer baklengs 
fra ductus, gjennom den underutviklede aorta til hjertets kransarterier 
 
Oppdagelse 
Det kan hende barnet ditt har fått diagnostisert hjertefeilen før fødselen. I økende grad 
oppdages HVHS ved en ultralydundersøkelse av fosterets hjerte. 
HVHS kan utvikles hvis fosteret har en blokkert eller trang klaff mellom venstre forkammer og 
hovedkammeret (mitralklaff). 
 
Dette fører til at venstre side av hjertet ikke vokser som det skal i svangerskapets siste 
stadium, fordi det nesten ikke renner blod gjennom venstre side av hjertet. 
 
Diagnose 
Etter fødselen kan den nyfødte overleve så lenge fosterets sirkulasjonssystem (ductus 
arteriosus) fremdeles fungerer og er åpen. Mens ductus arteriosus fremdeles er åpen vil blod 
flyte gjennom denne kanalen inn i aorta (hovedpulsåren), og derfra tilbake til hjertemuskelen 
og framover til resten av kroppen. 
 
Kort tid etter fødselen opphører imidlertid fosterets sirkulasjon, hvis den ikke opprettholdes 
kunstig med medikamenter. 
 
Barnet vil bli meget sykt, fordi mindre og mindre oksygen kommer fram til organene. Barnet 
blir blekt med et blåaktig skjær i huden (cyanose), får problemer med å puste og spise, og 
mister fort bevisstheten. 
 
Han eller hun vil trenge behandling straks for å sikre diagnosen og planlegge hva som skal 
gjøres. Når hjertefeilen oppdages, vil forskjellige undersøkelser og prøver bli gjennomført. 
 
Behandling 
HVHS er meget krevende å behandle, og den eneste behandlingsmulighen er en serie av 
kompliserte åpne hjerteoperasjoner. En del av disse barna vil ha behov for 
en hjertetransplantasjon når de blir eldre. 
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Behandlingen av denne tilstanden er palliativ (lindrende). Det betyr at hjertet til barnet ikke 
kan korrigeres og aldri vil kunne fungere som et normalt hjerte. 
I de fleste tilfeller kan tilstanden forbedres med en prosedyre som kalles Norwood-
operasjon. Fontanisering er også et begrep som brukes om denne behandlingen. 
 
Det er ikke alltid forholdene i hjertet ligger til rette for en slik operasjon. I hvilken grad legene 
anbefaler eller fraråder å operere barnet, avhenger av mange individuelle og eksterne 
faktorer (kirurgiske muligheter i tilgjengelig avstand, andre tilleggssykdommer eller 
syndromer, spesielle anatomiske forhold, mulighet for oppfølging der barnet kommer fra, 
osv.) 
 
Beslutningen for eller imot behandling tas av foreldrene sammen med det behandlende 
legeteamet. 
 
Noen av barna som opereres vil ha behov for ytterligere inngrep etter de tre første 
operasjonene. Av og til kan det bli nødvendig med en hjertetransplantasjon. 
 
Les mer om operasjonene knyttet til HVHS på nettutgaven av denne artikkelen 
 
Hvordan påvirkes barnet 
Behandlingen av HVHS er meget komplisert, og det er vanskelig å vite hvor godt barnet vil 
tåle operasjonene eller om det vil komme seg etterpå. 
 
Tallene fra internasjonale sentre om overlevelse av barn med HVHS varierer. Trolig overlever 
cirka 75 % av barn som man kan starte den kirurgiske behandlingen på til ungdomsalder. 
 
Vi vet at mange av disse vil ha behov for å gjennomgå en hjertetransplantasjon senere i livet, 
men det er vanskelig å vite når dette vil skje. 
Et barn med HVHS kan ha en del utfordringer også etter at det har blitt operert: 
 
Redusert utholdenhet: 
Barn med Fontan-sirkulasjon har med få unntak betydelig redusert fysisk utholdenhet (cirka 
50 % av normalt), men kan som oftest leve et normalt liv og delta i vanlige barneaktiviteter.  
 
Lav oksygenmetning: 
Barnet vil ha lav oksygenmetning i blodet, og eventuelt et blåskjær i huden (cyanose) fram til 
tredje operasjon (Fontan-operasjon). 
 
 
Behov for tilpasning: 
Et barn med HVHS kan også ha andre helseproblemer. 30 –50 % har behov for ekstra tiltak i 
skolen på grunn av lærevansker, konsentrasjonsproblemer eller fysisk funksjonshemning.   
 
Omsorgsbehov: 
Barn som har særskilte omsorgsbehov kan utløse rettigheter til visse stønader. Det er best å 
ta opp stønadssituasjon og et eventuelt behov for tverrfaglig medisinsk oppfølging 
(habilitering) med barnekardiologen og eventuelt en sosionom og NAV. 
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Langsiktig prognose 
Den langsiktige prognosen for barn med HVHS er usikker. HVHS er alvorlig, men ikke håpløs. 
Hjertefeilen krever risikofylte inngrep, og det er risiko for mange langtidskomplikasjoner som 
kan opptre i forskjellige faser. 
 


