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Bikuspid aortaklaff (bicuspid aortic valve, BAV) dr den
vanligaste medfédda hjartmissbildningen. Prevalen-
sen uppskattas till 1-2 procent, och tillstandet medfor
okad risk for aortastenos och aortainsufficiens samt
livshotande sjukdomar i torakalaorta. Dessa kompli-
kationer uppstar ofta i arbetsfor alder och darmed
mycket tidigare i livet 4n for patienter med aortaklaff
med tre kuspar (tricuspid aortic valve, TAV). Mojligen
behéver sa manga som upp till 50-75 procent av alla
med bikuspid aortaklaff genomga en toraxkirurgisk
atgard under sin livstid [1]. Genom noggrann moni-
torering och ibland kirurgisk behandling kan méanga
allvarliga komplikationer forebyggas och atgardas.

Syftet med denna oversiktsartikel ar att presentera
det radande kunskapslaget kring kliniska konsekven-
ser av bikuspid aortaklaff och att redogora for gillan-
de rekommendationer om hur dessa patienter ska
handliggas.

Anatomi och klassificering

Bikuspid aortaklaff uppstar till foljd av en komplex
och ofullstindigt kartlagd process som leder till fu-
sion av tva av aortaklaffens tre kuspar under valvulo-
genesen [2].I stillet for tre symmetriska likstora kus-
par bildas tva kuspar, som ofta dr asymmetriska och
olikstora.Vanligen forekommer en fibros kant,s k rafe,
paplatsen dar de tva kusparna fusionerat. En bikuspid
aortaklaff med rafe kallas ibland »funktionellt bikus-
pid«. Denna kan, liksom kusparnas infastning till aor-
taroten, orientera sig pa olika satt och ge upphov till
olika morfologiska typer av bikuspid aortaklaff.

Flera olika klassifikationer har utarbetats med syfte
att standardisera beskrivningen av klaffens fenotyp.
Den mest anvianda klassifikationen, Sievers-Schmidt-
ke, ar baserad pa observationer frin ett kirurgiskt
material inkluderande 302 patienter med bikuspid
aortaklaff (Figur 1). Den vanligaste typen av bikuspid
aortaklaff har en rafe mellan héger och vinster koro-
narkusp (ca 70 procent), f6ljd av rafe mellan den hog-
ra och den nonkoronara kuspen (ca 15-20 procent),
medan avsaknad av rafe (dven kallad sant bikuspid) ar
ovanligare och férekommer hos omkring 10 procent
av de bikuspida aortaklaffarna [3].

Epidemiologi

Prevalensen kan utifran ekokardiografi- och obduk-
tionsstudier uppskattas till 0,5-1,4 procent i den ge-
nerella populationen, men ar sannolikt underskattad
och uppges ofta till 1-2 procent [4]. Forekomsten &r 2-4
ganger hogre hos mén dn hos kvinnor, och vissa sjuk-

domstillstand ar i betydande grad kopplade till bikus-
pid aortaklaff. Hos patienter som genomgar kirurgisk
atgard av coarctatio aortae ar forekomsten av bikus-
pid aortaklaff drygt 60 procent [5], och hos kvinnor
med Turners syndrom ar prevalensen ca 30 procent
[6].

Arftlighet

Trots att endast 9 procent av forstagradsslaktingar har

bikuspid aortaklaff 4r omkring 90 procent av fallen ge-

netiskt betingade [7-9]. Familjara anhopningar finns

beskrivna dér prevalensen uppgar till 25 procent om

fler &n en familjemedlem &r drabbad av malformatio-
nen [10].

Data talar for autosomalt dominant nedidrvning
med inkomplett penetrans och variabel expressivitet.

Aven om enskilda mutationer (sdsom NOTCHI1-mu-

tationer) har identifierats i ett fatal familjer &r orsa-
ken till neddarvningsmonstret sannolikt ett samspel
mellan genetik, epigenetik (arftliga forandringar i fe-
notypen som inte kan férklaras av mutationer i DNA-
sekvensen) och olika omgivningsfaktorer [11].

Associerade sjukdomar

Aortastenos. Den vanligaste komplikationen till bi-
kuspid aortaklaff ar aortastenos, och i ett begransat
obduktionsmaterial fann man att endast 15 procent av
patienter med bikuspid aortaklaff har en helt valfun-
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@ Bikuspid aortaklaff ar den vanligaste medfédda hjart-
missbildningen med en prevalens pa 1-2 procent.

e Nedarvningen ar autosomalt dominant med nedsatt
penetrans, och 9-25 procent av forstagradsslaktingar
har ocksa bikuspid aortaklaff.

o Bikuspid aortaklaff ar associerad med 6kad risk for
aortastenos, aortainsufficiens, torakalt aortaaneurysm
och aortadissektion.

e God kdnnedom om tillstadndet och forvantade kompli-
kationer pa lang sikt ar av stor betydelse for att imple-
mentera atgarder med syfte att fordréja och forhindra
de patologiska processerna, vilket i sin tur kan minska
morbiditet och mortalitet.

o Nyligen publicerades det forsta konsensusdokumentet
med fokus pa bikuspid aortaklaff och sjukdom i brost-
aorta av American Association for Thoracic Surgery.
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gerande aortaklaff i 50-60-arsaldern [12]. Aortaklaff-
byte till f61jd av uttalad aortastenos genomfors hos
50-75 procent av alla med bikuspid aortaklaff nagon
gang under deras livstid. Medelaldern for aortaklaff-
byte ar ca 50 ar och ddrmed i genomsnitt 15-20 ar lagre
an for patienter med trikuspid aortaklaff [1,13].

Trots att endast en liten andel av befolkningen har
en bikuspid aortaklaff forekommer tillstandet hos

Typ 0: Ingen rafe

Typ 1: En rafe

ca 50 procent av alla patienter som genomgar aorta-
klaffbyte pa grund av aortastenos. Saledes &dr bikus-
pid aortaklaff den vanligaste orsaken till aortastenos,
f6ljd av degenerativ trikuspid aortastenos och reuma-
tisk aortastenos [14].

Mekanismerna bakom uppkomsten av aortastenos

Figur 1. Illustration av olika typer av bikuspid aortaklaff sett med transtorakal
ekokardiografi. Klassifikationen enligt Sievers-Schmidtke tar hansyn till avsaknad
eller forekomst av fibros kant (rafe). Typ 1utgér omkring 90 procent av alla fall av
bikuspid aortaklaff, dar rafe mellan héger och vanster koronarkusp &r vanligast.
H =hdger koronarkusp; V = vanster koronarkusp; N = nonkoronar kusp. Bilden &r
modifierad efter Sievers och Schmidtke [3] samt Michelena et al [25]. Bildredige-
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hos patienter med bikuspid och trikuspid aortaklaff
ar ofullstandigt utredda. Riskfaktorerna for aortaste-
nos hos patienter med trikuspid aortaklaff &r ddremot
kdnda och motsvarar i stor utstrickning desamma
som for kranskarlssjukdom [15]. Den snabba degene-
rativa progressen av den bikuspida aortaklaffen kan
delvis forklaras av den abnorma reologin som upp-
star vid bikuspid aortaklaff, med mekanisk notning
av klaffseglen. Sannolikt bidrar &ven vissa mutationer
som paverkar endotelfunktionen [16-18].

Aortainsufficiens. Isolerad aortainsufficiens hos pa-
tienter med bikuspid aortaklaff drabbar ca 2-10 pro-
cent och ar saledes betydligt ovanligare dn aorta-
stenos [19]. Det ar dock den vanligaste etiologin bak-
om aortainsufficiens i vistvérlden, och ca 2-6 procent
av samtliga med bikuspid aortaklaff tvingas genomga
aortaklaffbyte pa grund av detta [13,20,21]. Aortainsuf-
ficiens kan uppsté sekundart till dilatation av aortaro-
ten med forsdmrad koaptation, klaffprolaps sasom vid
sant bikuspid aortaklaff eller pa grund av retraktion
av den fibrésa kanten vid funktionellt bikuspid aorta-
klaff [22].Isolerad aortainsufficiens ses oftare hos yng-
re patienter, medan kombinerat aortavitium ar vanli-
gare hos aldre [23].

Torakalt aortaaneurysm. Den nist vanligaste kompli-
kationen till bikuspid aortaklaff ar torakalt aorta-
aneurysm, som forekommer hos ca 25-30 procent
[20,24], och dessa patienter anses ha s k aortopati [25].
Under en 25-arsuppf6ljning fann man att kirurgisk
atgard av aneurysmet kravdes hos omkring 25 pro-
cent av patienter med bikuspid aortaklaff och tora-
kalt aortaaneurysm [1]. Mekanismerna for aneurysm-
utveckling skiljer sig at for patienter med bikuspid
och trikuspid aortaklaff. vid bikuspid aortaklaff ses i
hogre grad 6kad forekomst av apoptos, forandrad re-
modellering av extracellularmatrix, fragmentering av
elastiska fibrer samt minskade nivéer av fibrillin-1 4n
hos patienter med trikuspid aortaklaff [26-28].

Torakala aortaaneurysm brukar delas in i tre typer
utifran lokalisationen av aneurysmet (Figur 2) [24].
Typ I-aneurysm éar vanligast och utgor 60-70 procent
av de torakala aortaaneurysmen hos patienter med
bikuspid aortaklaff, medan typ III-aneurysm (dven
kallat rotfenotyp) ar ovanligast och utgor 10 procent.
Att skilja aneurysm i aortaroten fran 6vriga aorta-
aneurysm ar av prognostisk betydelse, eftersom rot-
aneurysm fortsatter att dilatera sig dven efter aorta-
klaftbyte, med atfoljande hog risk for komplikationer
[29,30].
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Figur 2. Olika typer av torakalt aortaaneurysm hos patien-
ter med bikuspid aortaklaff. Typ Iinvolverar den konvexa,
tubuléara delen av aorta ascendens. Typ Il involverar hela
den tubuléra delen av aorta ascendens och ibland &ven
aortabagen. Typ Il involverar enbart aortaroten och kallas
aven for rotfenotyp. Bilden &r modifierad efter Verma och
Siu [51]. Bildredigering: Alexander Dangler.

Aortadissektion. Aortadissektion ar ett allvarligt till-
stand med hog dodlighet som &r vanligare hos pa-
tienter med bikuspid aortaklaff. Dissektioner upp-
star da det innersta vigglagret i aorta, intima, ska-
das. Blod kan di trdnga in i aortaviggen, varvid det
uppstar tva lumen, ett dkta och ett falskt. Aven om
det totalt sett ar en ovanlig hdandelse ar risken for typ
A-dissektioner 5-18 ginger hogre hos patienter med
bikuspid aortaklaff, med en incidens pa omkring 2-5
procent [31].

Mest uttalad ar risken for patienter med samtidig
dilatation av aortaroten; enligt en metaanalys hade
patienter med bikuspid aortaklaff och aortainsuffi-
ciens 10 ganger hogre risk att drabbas av aortadissek-
tion dn patienter med bikuspid aortaklaff och aorta-
stenos [32]. Dissektioner intraffar i genomsnitt ca 10 ar
tidigare dn for patienter med trikuspid aortaklaff [33].

Endokardit. Predisponerande for endokardit 4r den avvi-
kande anatomin och det turbulenta flédet som uppstar
pa grund av den bikuspida aortaklaffen, vilket leder till
endotelskador. Livstidsprevalensen for infektios endo-
kardit ar 2-4 procent, dvs ca 11 ganger hogre an for per-
soner med trikuspid aortaklaff [34, 35]. Huvudsakligen
drabbas yngre patienter,och risken ar mest uttalad hos
dem med isolerad aortainsufficiens. Aven risken att ut-
veckla abscesser i aortaroten &r hogre.

Trots detta skiljer sig inte mortaliteten at fo6r pa-
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FAKTA 1. Diagnostik med transtorakal ekokardiografi [39, 50]

TRANSTORAKAL EKOKARDIOGRAFI &r en
icke-invasiv undersokning med hog tillgang-
lighet som inte utsatter patienter for stralning.
Undersokningen rekommenderas darfor som
forstahandsval for diagnostik av bikuspid
aortaklaff.

YTTERLIGARE FORDELAR &r att samtidig be-
démning av klaffdysfunktion, forekomst av tora-

kalt aortaaneurysm samt vansterkammarfunk-
tion kan utféras. En sammanvéagd bedomning
av olika fynd vid transtorakal ekokardiografi
maste goras for att bestamma klaffmorfologin.

DEN VIKTIGASTE PROJEKTIONEN &r para-
sternal kortaxelvy. I diastole bedoms oriente-
ring av kommissurerna och respektive kusps
storlek (Figur 3, vénster).

VID FOREKOMST AV RAFE kan klaffen under
diastole se ut att vara en trikuspid aortaklaff,
varfor bedomning i systole ocksa ar nédvan-
dig. Den bikuspida klaffen far da en elliptisk,
fiskmunsliknande form (Figur 3, mitten).

I PARASTERNAL LANGDAXELVY talar kupol-
formad kusp i systole (»doming«) for bikuspid
aortaklaff (Figur 3, hoger).

Figur 3. Parasternal kortaxelvy visar en bikuspid aortaklaff med rafe mellan hdger och véanster koronarkusp. Notera

att klaffen under diastole (till vanster) kan misstas for trikuspid. I systole (mitten) far klaffen det klassiska fiskmuns-
utseendet. I parasternal langdaxelvy (till hoger) ses en kupolformad kusp, »doming« (vit pil), pa grund av den nedsatta

rorligheten som uppstar i de sammanlédda kusparna.

tienter med bikuspid respektive trikuspid aortaklaff
och endokardit, sannolikt pa grund av att patienter
med bikuspid aortaklaff dr yngre och har lagre fore-
komst av samsjuklighet [23].

Symtom

De flesta patienter med bikuspid aortaklaff och aorta-
stenos eller aortainsufficiens &r, precis som patienter
med trikuspid aortaklaff och aortavitium, asymtoma-
tiska under lang tid. Symtom uppstér forst vid signi-
fikant klaffdysfunktion, som leder till begynnande
hjartsvikt och relaterade symtom i form av dyspné,
angina och synkope, samt vid stora torakala aorta-
aneurysm dar okat tryck pa omgivande vidvnader
ger symtom sasom heshet och sviljningssvarighe-
ter. Akut aortadissektion med akut, svar brostsmarta,
stroke och allménpaverkan kan ocksé vara det forsta
symtomet pa bikuspid aortaklaff.

Diagnostik
De flesta patienter med bikuspid aortaklaff forblir
odiagnostiserade fram till att de drabbas av allvar-
liga komplikationer. Andra far diagnosen redan un-
der barndomen men f6ljs trots detta inte upp, ofta pa
grund av dalig kinnedom om vilka allvarliga kompli-
kationer som kan tillstéta senare i livet [36]. Eftersom
tillstandet lange ar helt asymtomatiskt diagnostise-
ras det inte sdllan en passant hos i 6vrigt friska indi-
vider. Systoliska bi- eller blasljud hos yngre patienter
kan inge misstanke om bikuspid aortaklaff.
Transtorakal ekokardiografi utgor en hornsten i dia-
gnostiken (Fakta 1). Varken magnetresonanstomografi
(MR) eller datortomografi (DT) rekommenderas rutin-

maéssigt men kan ge diagnosen i de fall da ekokardio-
grafi begriansas av nedsatt bildkvalitet.

Rekommendationer

Sedan 2006 har det funnits rekommendationer for ut-
redning,behandling och uppféljning av patienter med
bikuspid aortaklaff, vilka skiljer sig fran rekommenda-
tionerna vid trikuspid aortaklaff. I Europa finns inget
samlat dokument med radande rekommendationer
for patienter med bikuspid aortaklaff. Rekommenda-
tionerna ar i stéllet spridda i flera olika konsensusdo-
kument [37-39]. Det forsta konsensusdokumentet som
enbart fokuserar pa hantering av patienter med bikus-
pid aortaklaff och aortaaneurysm utgavs nyligen av
American Association for Thoracic Surgery (AATS) [40].
Nedan foljer ett urval av de viktigaste rekommenda-
tionerna (Tabell 1 och Tabell 2).

Monitorering. Vid diagnos av bikuspid aortaklaff ska
kartlaggning av torakalaorta ske for att bedoma fore-
komst av torakalt aortaaneurysm och coarctatio aor-
tae (I/C [klass/evidensgrad]). Alla patienter som dia-
gnostiserats med bikuspid aortaklaff bor darefter fol-
jas upp regelbundet for att undgé och férekomma livs-
hotande komplikationer. Metoden som anvands for
kartldggning ska vara densamma vid all uppf6ljning
for att kunna jamfora med tidigare undersokningar.
Om diskrepans foreligger mellan olika modaliteter
ska vidare uppféljning ske med MR eller DT, dir MR
rekommenderas framfér DT hos yngre individer pa
grund av strilningsrisken (I/C). Rekommendationer-
na ska tillaimpas pa saval patienter med nativ bikuspid
aortaklaff som patienter som genomgétt aortaklaffby-
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TABELL 1. Rekommendationer fér diagnostik, monitorering och screening av patienter med bikuspid aortaklaff med och utan torakalt

aortaaneurysm samt sarskilda aktivitetsbegransningar.

Rekommendationer Klass | Evidensgrad

Undersokning med transtorakal ekokardiografi ar forstahandsalternativ for att utvardera aortaklaffens funktion och diametern pa hela torakalaorta I C

MR-/DT-undersokning ska goras nér torakalaorta inte kan visualiseras adekvat med transtorakal ekokardiografi eller da nagot segment mater >45 mm [ C

MR-/DT-undersokning ska goras infor hjartkirurgi med annan indikation &n aortakirurgi om aorta uppmatts till 40-44 mm med transtorakal ekokardio- I C

grafi

Hos patienter med normal aortadiameter bor fornyad kontroll goras vart tredje till vart femte ar [ C

Patienter med aortadiameter 40-49 mm bor genomga kontroll efter 12 méanader; vid utebliven progress kan kontroller ske vartannat till vart tredje &r [ C

Patienter med aortadiameter 50-54 mm ska genomgé férnyad kontroll minst arligen [ C

Transtorakal ekokardiografi med dopplerundersékning av aorta descendens och aorta abdominalis rekommenderas for att utesluta forekomst av [ C

coarctatio aortae

Screening med transtorakal ekokardiografi for att utesluta forekomst av bikuspid aortaklaff hos férstagradssléaktingar ska dvervagas Ila B

Patienter med aortadiameter >45 mm rekommenderas avsta fran tyngdlyftning och tavlingssporter [

Patienter med aortadiameter >60 mm bor avradas fran verksamhet som yrkesforare i vantan pa operation Ila C
TABELL 2. Rekommendationer for toraxkirurgisk atgard av torakalt aortaaneurysm hos patienter med bikuspid aortaklaff.

Rekommendationer Klass | Evidensgrad

Byte av aorta rekommenderas vid diameter =55 mm i franvaro av riskfaktorer I B

Byte av aorta ska dvervagas vid diameter =50 mm i narvaro av riskfaktorer sdsom rotfenotyp, okontrollerad hypertoni, hereditet for aortadissektion, Ila B

coarctatio aortae eller tillvaxthastighet >3 mm/ar

Byte av aorta ska dvervagas vid diameter >45 mm om patienten genomgar hjartkirurgi pa annan indikation Ila B

Byte av aorta kan évervagas vid diameter =50 mm hos patienter med 1ag operationsrisk Ib C

te dar postkirurgisk dilatation av aorta kan forvintas
ske (I/B).

Vid en normal diameter pé aorta (<40 mm) rekom-
menderas kontroll vart tredje till femte ar. Vid diame-
ter pa 40-49 mm rekommenderas en forsta kontroll ef-
ter 12 manader och vid oférdndrad diameter kan kon-
trollerna glesas ut till vartannat till vart tredje ar. For
patienter med diameter pa 50-54 mm ska kontroll ske
minst var 12:e manad, dar tecken till progress bor leda
till snar operation. Vid en passant-fynd av ascendens-
diameter 245 mm hos en patient med bikuspid aorta-
klaff bor en ny DT-kontroll 6vervigas redan efter 6
manader, sarskilt vid forekomst av riskfaktorer saisom
coarctatio aortae och hereditet fér dissektion (I/C), for
att fa en kinsla f6r aneurysmets progresstakt.

Screening. Eftersom det finns en tydlig arftlig kom-
ponent for bikuspid aortaklaff foreslar AATS att
screening av forstagradssliktingar med transtora-
kalt ultraljud bor 6vervigas. Screeningen inriktas pa
att identifiera forekomst av bikuspid aortaklaff samt
kartlaggning av aorta for att pavisa eller utesluta tora-
kalt aortaaneurysm (11a/B).

Toraxkirurgisk intervention. Risken for aortadissektion
och aortaruptur 6kar med 6kande diameter pa aorta.
Primiér kirurgisk behandling av torakalt aorta ascen-
dens-aneurysm rekommenderas vid diameter 255
mm for patienter utan riskfaktorer (I/B) och bor ske
vid diameter 250 mm vid férekomst av riskfaktorer
(11a/B).Till riskfaktorer raknas rotfenotyp, okontrolle-
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rad hypertension, hereditet for aortadissektion samt
snabb tillviaxt (>3 mm/ar). Vid lag operationsrisk kan
primér atgird av torakalt aortaaneurysm overvigas
vid diameter =50 mm (IIb/C).

FOr patienter som genomgar hjartkirurgi av annan
orsak bor byte av aorta ascendens ske vid diameter 250
mm (IIa/C) och kan évervigas vid diameter 245 mm
(11b/C). For patienter som ska genomga hjartkirurgi av
annan orsak dn aortaaneurysm och som befunnits ha
en aortadiameter pa 40-45 mm vid preoperativt trans-
torakalt ultraljud rekommenderas kartliggning av
torakalaorta med DT-/MR-undersokning infor kirur-
gi(1/C).

Det gors ingen distinktion mellan bikuspid och tri-
kuspid aortaklaff gillande indikationer for kirurgiskt
aortaklaffbyte vid aortastenos eller aortainsufficiens.
Operationsindikation foreligger vid uttalat klaffvi-
tium och férekomst av symtom och/eller paverkad
vansterkammarfunktion enligt separat konsensusdo-
kument [39].

Perkutan aortaklaffimplantation. Nagot som forfattar-
na inte har tagit stédllning till i de nya rekommenda-
tionerna ar perkutan aortaklaffimplantation (TAVI,
transcatheter aortic valve implantation). Perkutan
aortaklaffimplantation &r numera rekommenderad
vid symtomatisk aortastenos hos patienter som inte
kan genomga 6ppen kirurgi och patienter med hog
operationsrisk. Perkutan aortaklaffimplantation ar
ocksa ett alternativ till 6ppet aortaklaftbyte hos pa-
tienter med intermediér operationsrisk [39]. Hos pa-
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tienter med bikuspid aortaklaff foreligger en néagot
okad risk for paravalvulart lickage, hogre transvalvu-
lara gradienter och permanent pacemakerbehov i
samband med ingreppet [41].

Patienter med bikuspid aortaklaff ingar inte i de
randomiserade studier som ligger till grund for aktu-
ella rekommendationer gillande perkutan aortaklaff-
implantation [42,43]. Darfor kan inte rekommendatio-
nerna appliceras pa patienter med bikuspid aortaklaff.
Ett antal retrospektiva studier har visat lovande re-
sultat dven avseende dessa patienter [44,45]. FOr nar-
varande pagar tva studier som utvirderar perkutan
aortaklaffimplantation for lagriskpatienter, dir pa-
tienter med bikuspid aortaklaff utgor en subpopula-
tion [46,47].

Aktivitetsbegransningar. For att forhindra plotsliga
blodtrycksstegringar bor man 6verviga att informera
patienter med bikuspid aortaklaff och torakalt aorta-
aneurysm >45 mm om att undvika tunga lyft och hard
fysisk anstrangning (I/B). Darutover forordar de ame-
rikanska riktlinjerna att patienter med bikuspid aor-
taklaff och aorta ascendens-diameter >60 mm i vén-
tan pa kirurgisk behandling avrads fran att framfora
fordon i egenskap av yrkesforare (11a/C).

Prognos

I populationsbaserade studier har man inte pévisat
nagon hogre mortalitet hos den generella populatio-
nen patienter med bikuspid aortaklaff &n hos kon-
troller, trots 6kad morbiditet [1, 13, 20]. Dessa studier
ar genomforda pa relativt unga kohorter och studerar
framst risken att drabbas av langtidskomplikationer
som kréver kirurgisk atgard, medan uppf6ljning efter
interventionen saknas.

Eftersom en stor andel patienter med bikuspid aor-
taklaff drabbas av langtidskomplikationer som kra-
ver kirurgisk atgard ar det ocksa av intresse att kian-
na till prognosen efter intervention. I de tva studier
som i dagslaget utgatt fran patienter med bikuspid
aortaklaff och varierande grad av langtidskomplika-
tioner pavisades samre 6verlevnad dn forvantat [48,
49]. Vidare tycks det finnas en konsskillnad, eftersom
mortalitet relaterad till bikuspid aortaklaff tycks vara
mer uttalad hos kvinnor &4n hos méan [49].

Kunskapsluckor

Trots att bikuspid aortaklaff kan klassas som en folk-
sjukdom finns stora kunskapsluckor pa omradet.
Det saknas grundliggande information om bakom-
liggande patologiska mekanismer till utveckling av
aortaklaffdysfunktion och sjukdomar i torakalaorta.
Vidare ar det oklart huruvida prognosen efter aorta-
klaffbyte skiljer sig for patienter med bikuspid re-
spektive trikuspid aortaklaff.

Sammanfattning

I denna oversiktsartikel belyser vi nyligen publicera-
de amerikanska riktlinjer avseende handldggning av
patienter med bikuspid aortaklaff med/utan torakalt
aortaaneurysm.Dessa rekommendationer ar betydligt
mer detaljerade och omfattande dn gédllande europeis-
ka rekommendationer men Overensstimmer relativt
val pa de punkter som dverlappar.I brist pa ett europe-
iskt konsensusdokument kan de amerikanska riktlin-

jerna ses som en utgangspunkt for ett forbattrat om-
handertagande av denna patientgrupp i Sverige. O
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SUMMARY

Bicuspid aortic valve -a common congenital cardiac
malformation associated with serious complications

Bicuspid aortic valve (BAV) is the most common congenital

(aortic aneurysm and aortic dissection). These conditions
can often be treated surgically to prevent adverse events
and reduce mortality. However, optimal management of
BAV patients requires knowledge about the natural history
of common clinical complications and involved pathological

cardiac malformation, affecting 1-2% of the general
population. BAV is associated with an increased morbidity
and mortality related to diseases of the aortic valve (aortic
stenosis and aortic regurgitation) and the thoracic aorta

mechanisms. The aim of this article is to present common
complications associated with BAV and to summarize the
recently published evidence-based guidelines focusing
solely on BAV patients.
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