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Sjuklig fortjockning av hjartmuskeln som huvudsakligen
orsakas av priméra fordndringar i muskelns byggste-
nar bendmns hypertrofisk kardiomyopati. Med en f6-
rekomst av 1/500-1/1000 ar hypertrofisk kardiomyo-
pati den vanligaste arftliga hjartsjukdomen [1]. Sedan
1990 har man pavisat fler &n 1400 mutationer i minst
11 gener som &r associerade med hypertrofisk kar-
diomyopati [2]. Narmare 70 procent av de personer dar
en sjukdomsorsakande gen anses forklara sjukdomen
har mutationer i MYH7- eller MYBPC3-generna, som
reglerar uttrycket av kontraktila muskelfilament [3,
4].Varije slakt med hypertrofisk kardiomyopati har sin
specifika mutation, vilket kan anvidndas vid klinisk
utredning av medlemmarna [5].

Forutom variationer i genuttrycken bidrar ock-
sa andra orsaker till den heterogena kliniska bilden
hos personer med sjukdomen. I en familj med samma
mutation kan manga olika kliniska uttryck ses. Pene-
transen ar variabel och beror pa bla alder och sjuk-
domsgen, men merparten avdem som bar pa ett sjuk-
domsanlag far symtom under livet [6].

Beskrevs redan for 150 ar sedan

FOor mer an 50 ar sedan beskrevs patologin [7], men
redan 100 ar tidigare hade sjukdomen beskrivits for
forsta gangen [8, 9]. Fallrapporter 1964 beskrev ut-
redning och behandling med myektomi vid »idiopa-
tisk hypertrofisk subaortal stenos« [10]. Darefter f6lj-
de mer an 70 olika bendmningar pa sjukdomen, som
numera bor kallas enbart hypertrofisk kardiomyopati
[11,12].

Trots att detta dr den vanligaste genetiska kardio-
vaskuldra sjukdomen kan de skiftande begreppen ha
bidragit till att en systematisk kunskapsoéversikt for-
svarades, men det kan ocksa vara ett uttryck for sjuk-
domens mangsidiga uttryck och komplexitet, vilket
kraver sarskild eftertanke i utredning och behand-
ling.

Majoriteten har endast lindriga symtom - eller inga alls
Andfaddhet, brostsmarta, yrsel och svimning fore-
kommer, men majoriteten saknar eller har endast
lindriga symtom [2, 6]. Beroende pa funktionsniva pa-
verkas tillvaron i olika grad. De allra flesta kan dock
leva ett tamligen normalt liv och begrdnsas enbart i
speciella situationer.

Fysisk anstrangning,intag av storre maltid,alkohol-
intag eller vatskebrist kan utlésa symtom. Aven lake-
medel som har karlvidgande eller vitskedrivande ef-
fekt kan bidra till symtom. Patienter med betydande

myopatl

»... merparten avdem som bar pa ett
sjukdomsanlag far symtom under

livet ...«

tryckskillnad 6ver utflodestrakten i vinsterkamma-
ren (utflodesobstruktion) kan uppleva svar andfadd-
het, yrsel eller till och med svimma.

Andfaddhet utan samtidig utflodesobstruktion till-
skrivs framfor allt relaxationsstérningen av véns-
terkammaren och kan féregd en pavisbar systolisk
nedsittning under lang tid. vid hastigt pakommen
dyspné bor tillkomst av formaksarytmi misstankas.

Brostsmartan ar ofta av diffus karaktér, och av-
gransningen mot kranskarlssjukdom ar ibland svar.
Histopatologiskt ses ofta smakarlssjukdom, och den-
na kan vara symtomgivande dven i fall dar kranskarls-
rontgen inte kan pavisa signifikanta forandringar.

Yrsel kan forekomma i vila eller vid fysisk anstrang-
ning. Hemodynamiska fordndringar men ocksa aryt-
mi kan ge besvir som patienten beskriver som yrsel
eller svimningskansla.

Svimning, sarskilt vid anstringning, kan bero pa

HUVUDBUDSKAP

e Hypertrofisk kardiomyopati ar den vanligaste kardio-
genetiska hjartmuskelsjukdomen. Symtom &r framst
andfaddhet, brostsmarta, yrsel och svimning.

e Ekokardiografi visar vaggtjocklek pa minst 15 mm, som
inte forklaras av hemodynamiska forhallanden.

o Genetisk undersokning rekommenderas och anvands
i slaktutredning.

@ Betablockad ges vid symtom (alternativt verapamil
eller disopyramid).

e Formaksflimmer ar vanligt, och antikoagulation och
rytm-/frekvensreglering behovs.

e Intern defibrillator forebygger dod i arytmi hos perso-
ner med riskfaktorer.

@ Sjukdomen har ofta ett godartat forlopp, men den ar he-
terogen, och individualiserad bedémning kravs. Sjukdom
med nedsatt ejektionsfraktion innebar dyster prognos.
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Figur 1. EKG vid septal hypertro-
fisk kardiomyopati visar hdga
QRS-komplex och negativa
T-végor. Figur 2. EKG vid apikal hyper-
trofisk kardiomyopati visar hdga
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QRS-amplituder och djupa negati-

va T-vagor.

forandrad hemodynamik, séarskilt hos personer med
utflodesobstruktion [13]. Antingen langsam eller
snabb hjartrytm maste dock alltid 6vervigas.

Upptéacks ibland vid hilsoundersokning

Férutom ndmnda symtom kan utredning i annat
sammanhang leda till upptickt av sjukdomen. Hjart-
auskultation gors ofta rutinmaéssigt, och blasljud kan
ibland horas. EKG-forandringar i form av hypertrofi-
tecken och patologiska T-vagor kan ibland inge miss-
tanke om sjukdomen och leda till ultraljudsundersok-
ning (Figur1 och 2).

Halsoundersokningar liksom riktad slaktutredning
kan ibland identifiera individer utan symtom. Social-
styrelsen rekommenderar kaskadtestning, vilket
innebar att man gor en slaktutredning utgiende fran
indexfall med diagnos.

Riksidrottsforbundet rekommenderar screening
av elitidrottare i flera grenar. Screening kan innefatta
anamnes, EKG och ibland ekokardiografi [14]. Fragan
om generell screening av idrottsutévare har utretts
av Socialstyrelsen i Sverige ar 2006, och da foreslogs
i stillet riktade undersékningar av riskgrupper. Euro-
peiska kardiologféreningen daremot rekommenderar
screening av bredare grupper av idrottare [15].

Bilddiagnostik med bland annat ultraljud och doppler
Ultraljudsundersékning av hjartat pavisar hypertrofi
- oftast i kammarseptum, men alla delar av hjartat
kan paverkas (Figur 3,4 och 5). Det férekommer en va-
riant med enbart apikal hypertrofi. Med dopplerun-
dersokning kan forhojda hastigheter 6ver vanster-
kammarens utflodesregion pavisas i vila hos ungefar
en tredjedel, medan hos ytterligare cirka en tredjedel
forhojd gradient (tryckskillnad) kan provoceras fram
genom fysiologisk belastning, Valsalvas manéver el-
ler ldkemedel. Den metod som numera rekommende-
ras ar fysiologisk belastning pa cykelergometer eller
gangmatta, vilket ar av virde om ingen gradient ses
vid vila dd anamnesen indikerar en dynamisk gra-
dient.

Inte sdllan ses lackage i mitralisklaffen och en
framatgaende rorelse av vanligtvis det frimre klaff-
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Figur 5. Ekokardiografi med
doppler visar »dolkformad«
kurva av utflodet fran vanster
kammare.

Figur 6. Magnetkamera-
undersokning av hjartat
vid apikal hypertrofisk
kardiomyopati.

Figur 7. Magnetkameraundersdkning av hjartat visar api-
kalt aneurysm efter Iangvarig sjukdom och myektomi.

seglet under systole. Vanster formak kan vara forsto-
rat sekundart till hoga fyllnadstryck.

Med magnetkamera kan svarundersékta delar, t ex
apex (Figur 6 och 7), och mitralisklaffens funktion
ibland béttre bedomas [16]. I riskvardering for dod i
arytmi anvéinds ibland variablerna sent gadolinium-
upptag och forekomst av aneurysm, men kunskapsla-
get ar inte helt klarlagt [17]. Magnetkameran kan bidra
till att pavisa inlagringssjukdomar som hjartamyloi-
dos [18] och Fabrys sjukdom [19].

Positronemissionstomografi (PET) kan pavisa for-
dndringar i blodflode och metabolism. Hos patien-
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»Patienter med hypertrofisk kar-
diomyopati bor erbjudas genetisk
utredning vid kardiogenetisk mottag-
ning pa universitetssjukhus ...«

ter med hypertrofisk kardiomyopati verkar minskad
blodflodesreserv vara associerad med o6kad dodlig-
het [20].1 rutinsjukvard har dock PET i nulédget ingen
plats.

Histologisk diagnostik stirker sillan terapeutiska beslut
Imikroskop ses en flackvis stord ordning av muskelcel-
lerna; cellstorleken varierar patagligt,och storre omra-
den av fibros kan ses [2]. Historiskt har biopsi ibland
utforts, men negativt utfall utesluter inte sjukdomen.1I
skenet av 6vrig modern diagnostik tillfor biopsi sdllan
nagot for terapeutiska beslut, men kan vara av betydel-
se vid obduktion for att faststélla dodsorsak.

Genetisk utredning bor erbjudas

Patienter med hypertrofisk kardiomyopati bor erbju-
das genetisk utredning vid kardiogenetisk mottag-
ning pa universitetssjukhus med multidisciplinar
kompetens i kardiologi, klinisk genetik och barnkar-
diologi [6]. I ungefar halften av fallen hittas en gene-
tisk avvikelse (mutation) som forklarar sjukdomen.
Indexpatientens mutation kan sedan sékas hos for-
aldrar, syskon och barn (forstagradsslaktingar). Pavi-
sande av genetisk avvikelse kan sedan leda till utred-
ning av ytterligare slaktingar. Om samma mutation
pavisas hos slidktingen bor komplett utredning och
riskvirdering goras och dterkommande uppfoljning
ske.Om mutationen daremot saknas, kan misstanken
avskrivas och utredningen avslutas.

Om indexpatienten diremot saknar genetisk av-
vikelse vid primarutredningen maste slidktingarna i
stillet genomgéd aterkommande kliniska undersok-
ningar, eftersom negativt gentest inte utesluter arft-
lig sjukdom och penetransen varierar patagligt.

Sjalva provtagningen ar enkel, ett vendst blodprov
tas, men det kan ta flera manader innan den genetis-
ka analysen ér fullstdndig. Nar en sjukdomsgen val ar
kand gar det betydligt snabbare att fa svar pa efterfol-
jande anlagsbarartest.

Uppfdljning av vuxna sliktingar med 2-5 ars intervall
Hos vuxna mutationsbérare (eller forstagradsslakting
till sjuk individ i familjer utan kdnd mutation) som
annu inte utvecklat symtom rekommenderas kon-
troller med EKG och ekokardiografi med ett intervall
pa 2-5 ar [6]. Eftersom sjukdomen kan ha ett variabelt
forlopp bor utredning goras frikostigt dven vid till-
komst av misstankta symtom. Fér ungdomar mellan
10 och 20 ar bor screening goras med 1-2 ars intervall.
For barn yngre dn 10 ar gors mera individualiserad be-
domning av barnkardiolog. Vid vissa mottagningar
forordas kontroller fran 6 ars alder.

Faktorer som motiverar tidigare utredning ar miss-
tinkta symtom, intensiv traning eller slakthistoria

med allvarlig hindelse till f5ljd av hypertrofisk kar-
diomyopati [6].

Uppfdljning av patient med 1-2 ars intervall
Standard-EKG med 12 avledningar, 48-timmars-EKG
och ekokardiografi bor géras med 1-2 ars intervall hos
person med faststélld sjukdom dar undersokningsre-
sultaten kan ha betydelse for behandling eller risk-
vardering. Arbets-EKG ska 6verviagas med 2-3 ars in-
tervall [6].

Lakemedelshehandling - hos vuxna med symtom

Storre randomiserade humanstudier pa ldkemedel
for att minska sjukdomsprogressen saknas [21]. Hos
patienter helt utan symtom bor darfor behandlingen
riktas mot annan samsjuklighet snarare dn rutinmas-
sig forskrivning av betablockad eller kalciumantago-
nister. Hos vuxna patienter med symtom rekommen-
deras betablockad, medan behandling hos asymtoma-
tiska patienter far anses kontroversiell.

Om betablockad ger biverkan eller inte har tillrack-
lig effekt kan kalciumantagonisten verapamil provas.
Forsiktighet vid hog utflodesgradient bor iakttas, och
vid nedsatt systolisk kammarfunktion eller bradykar-
di bor verapamil seponeras. Disopyramid i kombina-
tion med antingen betablockad eller verapamil kan
vara ett alternativ vid obstruktiv bild om symtombor-
dan &r svar. Antikolinerg biverkan begransar prepara-
tets anvandning.

Septal reduktion med myektomi eller alkoholablation
Hos patienter med svar symtomborda (till £61jd av ut-
flodesobstruktion) som paverkar livskvaliteten kan
invasiv strategi dvervégas, &ven om randomiserade
studier saknas [22]. Det forutsatter dock att lakeme-
del i optimal och tolerabel dos forst provats. Vid tradi-
tionell myektomi (Morrow-procedur) gors sternotomi
och en ca 3 cm lang resektion av kammarseptum [23].
I vissa fall utfors en utvidgad resektion pa 7 cm [24].
Ibland behovs samtidig plastik av mitralisklaffen.

vid alkoholablation ges 1-3 ml etanol lokalt i en sep-
talgren av kranskéirlet som forsorjer septum. Detta
gors under samtidig undersékning med ultraljud for
att sdkerstélla korrekt utbredning. Etanolen leder till
att myokardiet som f6rsorjs av karlet gar i nekros och
skrumpnar. Forst efter 3 manader kan effekten av sep-
tumreduktionen vara fullbordad.

Generellt lampar sig myektomi for den yngre pa-
tienten och alkoholablation for den dldre, men det for-
utsatter att det finns lamplig kranskarlsanatomi [25].
Vid framfor allt alkoholablation kan AV-noden skadas,
vilket medfor behov av permanent pacemaker [26].

Bigge metoderna ska anvandas endast vid centrum
med god erfarenhet av dessa behandlingar.

I Sverige har de senaste 10 dren totalt drygt 100 my-

»Hos vuxna patienter med symtom
rekommenderas betablockad, medan
behandling hos asymtomatiska
patienter far anses kontroversiell.«
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ektomier respektive 300 alkoholablationer genom-
forts [27].

Nedsatt ejektionsfraktion ger hjartsvikt

Hos en del patienter sker efter 1ang sjukdomsduration
en forsdmring av den systoliska kammarfunktionen
med pataglig dyspné och dyster prognos som foljd.
Mattet ejektionsfraktion (métt som den andel av slag-
volymen som pumpas ut fran vinsterkammaren vid
varje hjartslag) ar ofta hog, men nar den sjunker till
viarden under 50 procent ar det forenligt med hjart-
svikt. Bilden fordndras med ofta minskande hyper-
trofi och dilatation av hjartrummen. Sedvanlig like-
medelsbehandling med betablockad, ACE-hammare/
angiotensinreceptorblockerare och aldosteronrecep-
torblockerare ges da. Ofta kompliceras bilden av sam-
tidigt formaksflimmer, vilket kraver sarskilda 6verva-
ganden.

Hos biologiskt yngre patienter kan utredning och
behandling avseende mekaniskt vansterkammar-
stod och hjarttransplantation bli aktuell. Biventriku-
lar pacemakerbehandling vid samtidigt vinstersidigt
grenblock kan provas, och det forefaller som om be-
handlingssvaret kan vara gott - men med individuella
skillnader [28].

Formaksflimmer drabbar ofta sarskilt svart
Formaksflimmer kan genom embolisering orsaka
stroke eller annan systemisk infarkt, vilket motiverar
antikoagulation hos patienter med hypertrofisk kar-
diomyopati oavsett CHA,DS,-VASc-poang; warfarin ar
val empiriskt provat i patientgruppen. Direktverkan-
de antikoagulantia (NOAK) har inte specifikt prévats
i randomiserade studier men kan dnda anses méjliga
mot bakgrund av studier pa andra patientgrupper; en
observationell studie stodjer detta [29].

Patienter med hypertrofisk kardiomyopati drabbas
ofta sarskilt svart av formaksflimmer. Det utebliv-
na formaksbidraget till slagvolymen och ytterligare
stord diastole till f6ljd av oregelbunden kammarrytm
och initialt hog frekvens ar sarskilt deletér. Ofta efter-
striavas rytmkontrollerande strategi, vilken dessvérre
begransas av kontraindikationer for vissa antiaryt-
mika. Emellanat prévas antiarytmika, sirskilt om pa-
tienten har en implanterbar defibrillator. Amiodaron
har recidivprofylaktiska effekter, men ldngtidsan-
vandning begréinsas av toxicitet pa framfor allt skold-
kortel men ocksa lever, lungor och hud. Dronedaron
har inte specifikt provats pa denna indikation, och vid
hjartsvikt och/eller permanent formaksflimmer ska
det undvikas.

Kateterburen lungvensisolering kan fungera, men
langtidsresultaten dr okdnda och recidivrisken patag-
lig.

En definitiv atgard for frekvenskontroll ar kateter-
buren destruktion av 6vergangen mellan férmak och
kammare, s k His-ablation. Proceduren &r relativt sa-
ker men irreversibel och kraver darfor en fungerande
kammarstimulerande pacemaker.

Pacemaker anvénds alltmer séllan

Vid stimulering fran hoger kammares apex fas ofta
en matbart minskad utflodesgradient. Tidigare im-
planterades darfér pacemaker for att minska sym-
tom. Motstridiga resultat frin randomiserade studier
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gjorde metoden mindre anviand [30-34]. Mdjligen kan
pacemaker overvigas hos en édldre patient med utta-
lad utflodesgradient trots lakemedelsoptimering och
dar septumreduktion inte dr majlig [6].

Hos patienter med pacemaker eller intern defibril-
lator av annat skil kan dock forsok med kammarsti-
mulering goras. Pacemakerns 6verledningstider bor
da programmeras utifrin matning av utflodesgra-
dient med ultraljud och klinisk virdering.

Graviditet saker vid god symtomkontroll
Vid god symtomkontroll anses graviditet och forloss-
ning sédker. Hos kvinnor med symtomatisk hypertro-
fisk kardiomyopati ska samrad ske mellan obstetriker,
anestesiolog och kardiolog vid specialiserat centrum.
Likemedelsbehandling med betablockad bor fortga
men kan ge langsam puls hos barnet.vid hog utflodes-
gradient (mer d4n 50 mm Hg) eller symtom anses ris-
ken hogre for modern, men graviditet ar fortfarande
mojlig. Om patienten har systolisk svikt avrads fran
graviditet [35].

Det ar viktigt att kvinnan far information om sjuk-
domens arftlighet.

Idrott och trining - mattlig fysisk aktivitet ar virdefull
I en ofta citerad studie frdn USA dir man obducerat
idrottare som avlidit pl6tsligt sags hypertrofi hos nar-
mare hilften [36,37]. Aven ett stort antal fallrapporter
visar pad samband mellan kraftig anstringning och
dod. Mot denna bakgrund avrads patienter fran hogin-
tensiv idrott med tempovaxlingar, men ocksa idrotter
med uttalad statisk belastning, t ex tyngdlyftning [6,
38]. Risken for svimning maste beaktas, tex vid dyk-
ning och hoghojdsaktiviteter. Radgivningen bor ske
mot bakgrund av individuell klinisk profil och aktivi-
tet.

Mattlig fysisk aktivitet far diremot anses vardefull
mot bakgrund av den sammantagna halsobefraimjan-
de effekten.

Risken for arytmiorsakad dod valkand

Dodligheten hos patienter med hypertrofisk kardio-
myopati ar hos flertalet jamforbar med den hos nor-
malbefolkningen [39, 40]. Sjukdomen &r dock hete-
rogen. Det finns 6kad risk for stroke och hjartsvikt,
vilket ar forknippat med 6kad dodlighet. Risken for
arytmiorsakad dod ar vialkind och kraver sarskild
riskvardering. Plotslig dod forekommer utan tidiga-
re sjukvardskontakt, och det understryker betydelsen
av utredning dven av mera subtila symtom och sprid-
ning av kunskap kring sjukdomen.

Intern defibrillator kan forhindra plétslig dod

En intern defibrillator utgor ett effektivt sétt att bryta
livshotande ventrikuldra rytmrubbningar. Det ar dar-
for angelaget att riskvérdera patienter med hypertro-
fisk kardiomyopati och erbjuda en implanterbar de-
fibrillator i selekterade fall [2, 6, 41].

Efter overlevt ventrikelflimmer eller ihéllande
ventrikeltakykardi bor patienten sjélvklart erbjudas
en implanterbar defibrillator efter grundlig informa-
tion. Sannolikheten for adekvat chockbehandling av
ventrikelarytmi uppgar i sekundarpreventiva fall till
drygt 10 procent arligen [42].

Hos 6vriga patienter bor individualiserad riskvar-
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dering goras, dir samsjuklighet och forvantad over-
levnadstid skattas. Det finns tva modeller for detta,
en amerikansk fran 2011 och en europeisk fran 2014
[6, 41]. I de amerikanska riktlinjerna fran American
College of Cardiology Foundation/American Heart
Association [41] ges stod for behandling med intern
defibrillator vid uttalad hypertrofi [43], plotslig dod
hos forstagradsslakting [44] eller svimning utan for-
klaring, sarskilt om den skett det senaste halvaret [45].

Vid utredning med bandspelar-EKG kan icke-ihal-
lande ventrikeltakykardi motivera behandling med
intern defibrillator hos yngre patienter, medan ytter-
ligare riskvardering kan behdvas hos édldre [46]. Hos
patienter med patologisk blodtrycksreaktion vid fy-
siologiskt arbetsprov anses ocksa forhojd risk forelig-
ga [6].

Sedan 2014 finns en ny riskvirderingsmetod som &ar
framtagen for att viardera 5-arsrisken for plotslig aryt-
midod vid hypertrofisk kardiomyopati [6]. Metoden ut-
gors av en algoritm dér alder, icke-ihallande ventrikel-
takykardi, maximal kammartjocklek, plotslig dod hos
forstagradsslakting, oforklarad svimning, vanster for-
maksdiameter och grad av utflédesobstruktion frin
vanster kammare ldggs in i en formel som estime-
rar 5-arsrisk (http:/www.doc2do.com/hcm/webHCM.
html).vid 5-arsrisk 6ver 6 procent anses indikation for
intern defibrillator foreligga, medan 4-6 procents risk
innebar att denna behandling kan 6vervigas [6].

Vid nedsatt systolisk vinsterkammarfunktion med
ejektionsfraktion <35 procent bor behandling 6verva-
gas i enlighet med sedvanlig riskvardering vid hjart-
svikt [6].

Vid primarprevention ar incidensen av chocktera-
pi av ventrikelarytmi ldgre, enligt en nyligen publice-
rad oversiktsartikel 4,8 procent arligen, och kompli-
kationsriskerna bor da sarskilt beaktas [47]. Forutom
perioperativa komplikationer maste risken for felak-
tiga chocker minimeras. Oftast beror en sidan onddig
chock pa formaksflimmer, skadad elektrod, dubbel-
rikning av T-vag eller extern storningskalla.

Samlad kompetens behdvs for handldggningen

Aven om hypertrofisk kardiomyopati dr den vanli-
gaste arftliga hjartsjukdomen ar patientgruppen inte
stor pa vara mottagningar. Symtomen ar ospecifika,
och observans kravs for upptéackt. I amerikanska rikt-
linjer foreslar man bildande av speciella centrum for
att optimera omhéandertagandet av dessa patienter,
men nagon motsvarande rekommendation finns inte
i europeiska riktlinjer [6,42].

Rimligen handldggs varje patient med misstdnkt
eller sakerstalld diagnos av kardiolog med intresse f6r
sjukdomen. For en optimal handldggning krivs sam-
arbete med klinisk fysiologi, klinisk genetik, invasiv
kardiologi och i forekommande fall med toraxkirurgi.
Det kan darfor vara vardefullt att utredning och be-
handling sker i samrad med eller vid sjukhus med sé-
dan samlad kompetens.

Effektiv kausal behandling en framtidsvision

Forbattrat kunskapsldge och tillaimpning av genetisk
vigledning kan medfora att fler fall av hypertrofisk
kardiomyopati upptécks. Utveckling och anviandning
av lakemedel och invasiva metoder, men ocksa struk-
turerat omhindertagande, ar en stindig process. En

vision &r att kunna ge effektiv kausal behandling mot
bakgrund av 6kad kunskap om de molekyldrgenetiska
uttrycken for sjukdomen. O

@ Potentiella bindningar eller javsforhallanden: Peter Magnusson
har fatt foreldsararvode fran Abbott, Boehringer Ingelheim och
Medtronic; Fredrik Gadler har fatt foreldsararvoden fran Medtro-
nic och Abbott.
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SUMMARY

Management of hypertrophic cardiomyopathy
-the most common inherited heart disease

Hypertrophic cardiomyopathy is the most common
cardiogenetic disease affecting 1/500-1/1000
individuals. Dyspnea is common but chest pain, dizziness
or fainting may also cause considerable limitation

for the patient. The diagnosis can be suspected from
ECG. Echocardiography confirms hypertrophy of at
least 15 mm, usually in the septum. If the obstruction

of the outflow tract is severe, myectomy or alcohol
ablation can relieve symptoms. Genetic evaluation of
family members is advisable. To reduce symptoms,
betablockers are used; verapamil or disopyramide are
alternatives. Atrial fibrillation is often prevalent and
requires special attention concerning anticoagulation
and rhythm or rate control. An end-stage heart failure
warrants advanced treatment options such as cardiac
resynchronization therapy, ventricular assist devices or
heart transplant. Sudden cardiac death is unpredictable
and evaluation of risk markers is important to identify
potential candidates for an implantable defibrillator.
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