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UNDERDIAGNOSTISERAD ORSAK - BOR
HANDLAGGAS MULTIDISCIPLINART

Spontan kranskérlsdissektion kan beskrivas som spon-
tan akut tillkomst av falskt lumen i ett kranskérl, var-
vid blodflodet forsdmras [1]. Tillstandet kan ge upphov
till hjartinfarkt, och plotslig dod forekommer. Iatro-
gen dissektion eller dissektion orsakad av aterosklero-
tisk plackruptur rdknas inte som spontan kranskarls-
dissektion. TvA mekanismer som orsak till spontan
dissektion har foreslagits: primar skada pa intiman
med efterf6ljande dissektion eller ruptur av vasa va-
sorum med blédning i kirlviggen och dissektion som
foljd [2].

Epidemiologi
Eftersom underdiagnostisering forekommer dr den
exakta incidensen av spontan kranskarlsdissektion

HUVUDBUDSKAP

e Spontan kranskarlsdissektion ar en underdiagnostise-
rad orsak till akut koronart syndrom.

o Diagnosen ska misstankas vid avsaknad av riskfakto-
rer for kranskarlssjukdom, framfor allt hos kvinnor fore
och efter forlossning.

o Akut kranskarlsrontgen bor utforas, vid osékerhet
kan intravasalt ultraljud eller optisk koherenstomografi
Overvagas.

e Vid bibehallet koronarfldde ar konservativ behandling
att foredra pa grund av 6kad risk for komplikationer vid
revaskularisering.

o Hos patienter med bekréaftad kranskarlsdissektion
rekommenderas utredning av extrakoronar vaskulopati.

e Spontan peripartumrelaterad kranskarlsdissektion
bor handlaggas av ett multidisciplinart team bestaende
av bade kardiolog och gynekolog.
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svar att faststilla [2]. Spontan kranskarlsdissektion
ses hos 0,07-0,2 procent av dem som genomgar
kranskarlsrontgen, for dem som genomgar krans-
karlsrontgen till f6ljd av akut koronart syndrom &ar
motsvarande siffra 1,4-4 procent [1]. Peripartumre-
laterad kranskarlsdissektion utgor 10 procent av fal-
len av spontan kranskarlsdissektion [1, 3]. Det forelig-
ger en kraftig 6verrepresentation av kvinnor, dver 90
procent av samtliga fall [4, 5]. I en studie var spontan
kranskarlsdissektion i 8,7 procent av fallen orsaken
till akut koronart syndrom hos kvinnor yngre &n 50
ar [3].

Riskfaktorer

Graviditet innebar forhojd risk, och flerbord, fertili-
tetshormoner och preeklampsi kan ytterligare 6ka
risken [6].Spontan kranskarlsdissektion kan forekom-
ma fore forlossning, tidigt post partum (inom 6 veck-
or), sent post partum (6 veckor till 12 manader efter
forlossning) och mycket sent post partum (12-24 ma-
nader efter forlossning).

Ostrogen- och progesteronnivaer 6kar under gra-
viditeten, vilket leder till strukturella forandringar
i karlets media; kollagensyntesen minskar, andelen
mukopolysackarider i median o6kar liksom media-
degenerationen,vilket orsakar forsvagad karlvagg och
inflammatoriska processer, daribland periadventitiell
eosinofili [4, 6].

Det finns en koppling mellan spontan kranskarls-
dissektion och specifika tillstand: fibromuskular dys-
plasi, hyperlipidemi, diabetes mellitus typ 2, syste-
misk lupus erythematosus, vaskuliter och andra
bindvavssjukdomar. Det finns ocksa beskrivningar i
samband med extrem Valsalvas mandéver,isometriska
o6vningar och emotionell stress [1,2,7].

Symtom och klinik

Patienter med spontan kranskarlsdissektion séker
vanligen vard pa grund av symtom som vid akut ko-
ronart syndrom. Drygt hélften (56 procent) inkom-
mer med ST-hdjning, en fjardedel (26 procent) som
icke-ST-hojningsinfarkt, men dven ventrikuldra aryt-
mier forekommer hos uppemot 10 procent [1]. Brost-
smarta och andfiddhet ar de vanligaste symtomen
(60-90 procent) (Fakta 1). Nistan alla patienter har
forhojda troponinnivaer [1, 8]. Hjartinfarkt utan
kranskarlsocklusion (myocardial infarction with
nonobstructive coronary arteries, MINOCA) forklaras
i1,7-4 procent av fallen av spontan kranskarlsdissek-
tion [2].

Utredning

Vid spontan kranskérlsdissektion ar bésta referens-
metod kranskarlsrontgen [1, 2]. Dock har undersok-
ningen sina begriansningar: en tvadimensionell an-
giografi ger ingen detaljerad information om karl-
vaggen [2]. I stillet kan arteriell viggstruktur kart-
laggas med intravaskulart ultraljud eller &nnu hellre
optisk koherenstomografi. Dessa metoder ska dock
anvindas med forsiktighet, eftersom de kan forvarra
pagaende dissektion [2,7].

Den vanligaste angiografiska klassifikationen av
spontan kranskarlsdissektion dr den sk Saw-klassifi-
kationen [2,7]:
® Typ 1: klassisk intima-flik med tydligt dubbellumen
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FAKTA 1. Fallbeskrivning

EN 36-ARIG KVINNA som

3 dagar tidigare hade fott sitt
tredje barn drabbades akut av
brostsméarta med utstralning i
armarna och bak i ryggen samt
andfaddhet. Smartan satt mitt

i brostet och forvarrades vid
anstrangning.

Pa EKG sags T-vagsnegativi-
seringar i avledningarna II, ITI
och aVF samt i V4-V6. Blodprov
visade troponinlackage med
dynamik: vid ankomst 89 ng/I,
efter 3 timmar 297 ng/l och efter

9 timmar 139 ng/l) (referensvarde

troponinT <15 ng/l). Patienten ge-
nomgick darfor kranskarlsront-
gen (Figur 1) och ekokardiografi,
vilka visade normala fynd.

UNDERSOKNING MED magnet-
resonanstomografi av hjartat
visade ett regionalt 6dem mid-

ventrikulart anteriort 6vergripan-

de mer diffust anteroseptalt och
anterolateralt. Salunda uppstod
misstanke om att det rérde sig
om akut myokardit. Da patienten
var valmaende atergick hon till
hemmet efter 4 dagar.

DAGEN EFTER utskrivningen sok-
te patienten aterigen pa akutmot-
tagning pa grund av bréstsmarta.
Denna gang pavisade EKG tydliga
ST-hojningar i avledningarna II,
III och aVF samt reciproka for-
andringar i avledningarna I och
aVL (Figur 2).

Patienten genomgick en akut
kranskéarlsrontgen, dar hoger
kranskarl var klart forandrat
jamfort med tidigare (Figur 3, till
vanster). Fran avgangen fram till
segment 3 sag karlet tunnare ut,
och det fanns vissa partier som
var mer avsmalnade. Det gick
dock inte att identifiera nagot
tydligt dissektionsmembran eller
dubbellumen.

Pa grund av misstankt krans-
karlsdissektion utfordes optisk
koherenstomografi (Figur4),
som visade misstankt dissektion
omfattande hela segmenten 1,2
och 3 och att ledaren var i dkta
lumen.

DETTA BEDOMDES som spontan
kranskarlsdissektion, vilken
atgardades med tre lakemedels-
stentar: i segment 3 anlades s k
Promus Premier-stent 4,0 x 38
mm. Proximalt darom, omlott
med denna, lades ytterligare Pro-
mus Premier-stent 4,0 x 28 mm
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Figur 1. Kranskarlsrontgen fran det
forsta vardtillfallet visar till synes
normala kranskérl.

»Patienten genomgick en
akut kranskarlsréntgen ...«

och proximalt om denna, omlott,
fram till ostiet av hoger kranskarl
anlades en Promus Premier-stent
4,0 x 24 mm.

Med stentballongen dilaterades
ytterligare i omradet mellan de
tva sistndmnda stentarna. In-
greppet skedde komplikationsfritt
och med gott slutresultat (Figur 3,
till hoger).

FORNYAD EKOKARDIOGRAFI
visade normalstor véansterkam-
mare med nedsatt vaggrorlighet,
framfor allt inferoposteriort och
septalt, global vansterkammar-
funktion bedomdes vara minst
mattligt nedsatt med en ejektions-
fraktion pa 40 procent.

Sedvanlig hjartsviktsbehandling
sattes in med bisoprolol 2,5

mg (dosreducerad pa grund

av bradykarditendens) och
kandesartancilexetil 4 mg samt
dubbel trombocythdmning i form
av acetylsalicylsyra 75 mg och
tikagrelor 90 mgx2i1ar.

Uppféljande ekokardiografier vi-
sade forbattrad ejektionsfraktion
pa 50 procent men med nedsatt
vaggrorlighet posterioseptalt/
inferiort/apikalt.

EFTER 18 MANADER var
patienten kliniskt valmaende
utan tecken till hjartsvikt eller
symtom pa angina pectoris.
Hon hade genomgatt screening
for fibromuskular dysplasi med
datortomografi av buken och
backenet samt datortomografi
med angiografi av hjarnan, vilka
utféll invandningsfritt. o
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Figur 3. Till vanster: Kranskarlsrontgen fran det andra vardtillfallet. Hoger
kranskarl ar forandrat jamfort med tidigare undersokning. Fran avgangen
fram till segment 3 ar karlet tunnare, och vissa partier &r mer avsmalnade. Det
gar inte att identifiera nagot tydligt dissektionsmembran eller dubbellumen.
Optisk koherenstomografi bekraftade kranskéarlsdissektion.

Till hoger: Kranskarlsrontgen efter genomgangen perkutan koronarinterven-
tion. Tre lakemedelsstentar hade placerats i segment 3 av hdger kranskéarl
med gott resultat.

Figur 4. Optisk koherenstomografi visar kranskarlsdissektion i hdger
kranskarl omfattande hela segmenten 1,2 och 3 med ledaren i &kta lumen.

Man ser frtrangning av kérlet med fortjockning av media. Akta lumen (8),
falskt lumen (f), ledare (1), intima (i) och media (m).
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och kvarvarande kontrastmedel i kdrlviggen (29-48
procent av fallen).

® Typ 2: lang diffus fortrangning i karlet (52-67 pro-
cent av fallen).

® Typ 3: fokal, stenosliknande forandring i kirlet (0-
3,9 procent av fallen).

® Typ 4: totalocklusion av kérlet.

Kranskarlsdissektion uppstar i det vianstra framre
nedatstigande kranskarlet i 45-61 procent av fallen, i
cirkumflexa kranskérlet i 15-45 procent och i det hog-
ra kranskarlet i 10-39 procent av fallen [2, 9]. Hos pa-
tienter med bekriftad kranskarlsdissektion rekom-
menderas utredning av extrakoronar vaskulopati. Det
finns for narvarande begriansade data om anvand-
ningen av datortomografi med angiografi (multislice
computed tomography coronary angiography, CTCA)
for att diagnostisera spontan kranskarlsdissektion.
Metoden har foérdelen av att vara icke-invasiv, men
den ar begréinsad i sin upplosning, som har sarskild
betydelse for att kunna bedéma mellersta och distala
delarna av kranskarlen [10,11].

Behandling

Det saknas randomiserade kontrollerade studier och
tydliga behandlingsriktlinjer vid spontan kranskarls-
dissektion, men faktorer som dissektionens lokalisa-
tion, antal affekterade kdrl och patientens kliniska
status vigs in [1,12,13]. Det finns ofta goda skal att be-
handla konservativt, eftersom majoriteten av fallen
stabiliseras spontant [1].

Tyvérr medfor perkutan koronarintervention (PCI)
betydande komplikationsrisker. I en retrospektiv stu-
die frin Mayo-kliniken bedomdes PCI som lyckad i en-
dast 57 procent av fallen [5,14]. Vanliga komplikationer
utgors av bl a iatrogen dissektion, passage av ledare till
falskt lumen, stentning i falskt lumen, persisterande
distal dissektion och sidogrensocklusioner [1,7].

Med tanke pa 6kad risk for komplikationer i sam-
band med PCI hos patienter med kranskéarlsdissek-
tion har ett antal mindre konventionella interven-
tionsmetoder rapporterats: anviandning av ballong-
angioplastik (plain old balloon angioplasty, POBA) och
forlangd stentlingd for att minska risker for proxi-

ment and medium-
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mal eller distal blédning i kdrlviggen [1]. Kranskarls-
bypass anvinds ibland, antingen efter ett misslyckat
forsok med PCI eller vid komplicerande lokalisation
av dissektionen (huvudstamsdissektion), vilket utgor
en riskfaktor f6r komplikationer vid PCI eller konser-
vativ behandling [1]. Revaskularisering med PCI el-
ler kranskarlsbypass forefaller inte minska risken for
aterkommande kranskarlsdissektion [5]. Trombolys
anses vara kontraindicerad [15].

Trombocythdmmande behandling ar fortsatt kon-
troversiell hos patienter med spontan kranskarlsdis-
sektion. Detta pa grund av en konflikt mellan etablera-
de behandlingsstrategier vid akuta koronara syndrom
och risken att trombocythdmmare kan forvarra ett till-
stand vars primaéra patofysiologi kan vara en intramu-
ral blodning. Majoriteten av aktuella rekommenda-
tioner foreslar dock trombocythdmning (till och med
dubbel trombocythdmning) i akut fas och fortsatt be-
handling under begrinsad tid. Patienter med spontan
kranskarlsdissektion kriver individualiserad hand-
laggning. Ofta rekommenderas de som genomgar PCI
12 manaders dubbel trombocythdmning [1].

En nyligen genomférd multivariatanalys fran en
prospektiv kohortstudie rapporterade ett samband
mellan hogt blodtryck och 6kad risk for aterkomman-
de spontan kranskarlsdissektion. Betablockad mins-
kar risken for aterfall [1, 7]. Spontan peripartumrela-
terad kranskarlsdissektion bor hanteras av ett multi-
disciplinart team bestaende av bade kardiolog och gy-
nekolog.

Sammanfattning

Spontan kranskarlsdissektion ska misstinkas vid
akut koronart syndrom och avsaknad av riskfaktorer
for aterosklerotisk kranskarlssjukdom. Kranskarls-
rontgen kan ofta faststédlla diagnosen, men ibland
kravs intravasalt ultraljud eller optisk koherensto-
mografi. Tillstdndet ar 6verrepresenterat hos kvinnor,
framfor allt under peripartumperioden. O
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SUMMARY

Spontaneous coronary artery dissection - a cause of
acute coronary syndrome in the peripartum period

Spontaneous coronary artery dissection can be

caused by a tear in the intima or a bleeding in the wall

of a coronary artery. It is a possible cause of acute
coronary syndrome and should be suspected in patients
with few risk factors for coronary artery disease. The
condition is overrepresented in women particularly
during the peripartum period. We present a case
where a 36-year-old woman, three days after delivering
her third child, presented with myocardial infarction
with nonobstructive coronary arteries. She later
presented again with ST-elevation myocardial infarction
and coronary angiography with optical coherence
tomography revealed coronary dissection that was
treated with percutaneous coronary intervention.
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