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Peripartumkardiomypati (PPCMP) &r en sillsynt form av
hjartsvikt som intriffar kort fére férlossningen eller mana-
derna direfter och som kan leda till doden eller till svara kom-
plikationer. Prognosen var tidigare allvarlig, och for nagra
decennier sedan rapporterades drygt 40 procents mortalitet
[1]. Med modern hjartsviktsbehandling reducerades mortali-
teten ner mot 1 procent for sjukhusvardade patienter [2]. Nyli-
gen forefaller man ha funnit en gynnsam specifik behandling
[3] sedan etiologin klarlagts [4].

Diagnostiska kriterier

National Heart, Lung, and Blood Institute i USA har fastlagt

de i dag anvidnda diagnostiska kriterierna [1]. Fér diagnos

krévs samtliga fyra av foljande:

 Tillkomst av hjirtsvikt manaden fore eller inom fem mana-
der efter férlossningen. Det hdvdas att PPCMP kan debute-
ratidigare under graviditeten [5].

« Franvaro av en identifierbar orsak till hjartsvikt.

e Franvaro av en identifierbar hjirtsjukdom fore sista gravi-
ditetsménaden.

* Systolisk dysfunktion av vinster kammare pavisad med
ekokardiografi.

Flera sammanfattningar i &mnet har publicerats [6-10].

Epidemiologi och etiologi

Incidensen av PPCMP varierar i olika delar av virlden och
#ven med etnicitet. Fran Haiti och Sydafrika rapporteras1 fall
per 300 respektive 1000 fodslar [11, 12]. Retrospektiva ge-
nomgangar i USA resulterade i 1 fall per ca 2300-3 200 fods-
lar [2, 13]. Ett tydligt beroende av etnicitet foreligger, med
hogst risk hos afroamerikaner: 1 fall per ca 1400 fodslar [14].
En studie rapporterar 1 fall per 15000 fédslar, men da inklu-
derades endast fall utan riskfaktorer [15]. En familjar form
tycks forekomma [16] med koppling till idiopatisk dilaterad
kardiomyopati [17], som dock &r vanligare &n PPCMP bland
sjukhusvardade nyforlésta kvinnor [18].

En lang rad férsok att pavisa uppkomstmekanismerna har
gjorts, med ofta motsigelsefulla resultat. En omfattande och
kritisk granskning av den samlade litteraturen pa omradet
har nyligen publicerats [19]. Det stora genombrottet skedde da
man kunde visa att brist pa proteinet STAT3 i kardiomyocy-
terna leder till omvandling av prolaktin till 16 kDa-prolaktin,
som &r synnerligen kardiotoxiskt med antiangiogen och pro-
apoptotisk verkan [14].

Tidigare férklaringsmodeller har bla rért myokardit, da
biopsifynd med ospecifika tecken pa myokardit har férelegat
hos 45-78 procent av patienterna med PPCMP, varvid de med

bestaende tecken hade simre prognos vid fornyad biopsi [20-
22]. Prognosen kunde vara allvarlig ocksa utan positivt fynd.
Med striktare myokarditkriterier sjonk andelen med positiv
biopsi till 9 procent [23]. Virus har varit en annan méjlig for-
klaring, da man kunnat pavisa virusgenom i 30 procent av
myokardbiopsier fran patienter med PPCMP, men de pavisade
virusen har hog prevalens ocksa hos friska [24]. Saledes 4r det
oklart vilken betydelse de har. Samtidigt tycks inflammato-
riska processer som leder till myocytdodd spelaroll. C-reaktivt
protein (CRP), tumornekrosfaktor (TNF) och plasmamarko-
rer fér apoptos har visats vara forhojda och relaterade till
mortalitet [25]. Det har dven foreslagits att en latent dilaterad
kardiomyopati skulle maskeras av graviditeten, men den for-
klaringen anses sakna st6d i litteraturen [1].

Enrad faktorer har forknippats med PPCPM. De vanligaste
- bortsett fran etnicitet - dr tvillinggraviditet, antal tidigare
graviditeter, langvarig behandling med uterusavslappande
medel, preeklampsi, kronisk hypertoni och alder, men detta
har inte alltid kunnat bekriftas [11, 25, 26].

Kliniska symtom och undersdkningsfynd

Patienterna insjuknar inom den fastlagda tidsramen - mer-
parten i omedelbar anslutning till partus - med allt fran ldtta
till svara symtom pa hjartsvikt. Det forhallandevis snabba in-
sjuknandet och den kliniska férbéttringen inom nagra fa ma-
nader kan vara ett stod for diagnosen och skiljer sig fran idio-
patisk dilaterad kardiomyopati. D4 tillstdndet dr ovintat och
ovanligt 4r sen diagnos vanlig [5, 26], och en inte ovanlig fors-
tadiagnos ér luftvigsinfektion. Patienterna klagar 6ver trott-
het, nedsatt fysisk ork, andfdddhet vid anstringning och hos-
ta. Symtom pa hjirtarytmi och artér- eller lungemboli kan
forekomma men dr mindre vanliga.

Unders6kningsfynden ir tecken pa hjiartsvikt, som lung-
stas, férhojd hjartfrekvens och 6dem. Rontgen av hjirta och
lungor kan visa lungstas och/eller hjartforstoring. EKG visar
ofta ospecifika ST-T-férdndringar, men grenblock och for-
lingt QTc kan forekomma [27]. Ekokardiografi visar nedsatt

»Patienterna klagar 6ver trotthet,
nedsatt fysisk ork, andfaddhet vid
anstringning och hosta.«

HSAMMANFATTAT

Peripartumkardiomyopati dr en
sallsynt form av hjartsvikt.

Terapin dr den etablerade, men
ACE-hdmmare och ARB far inte

Diagnostiska kriterier dr nytill-
kommen hjartsvikt fran sen gra-
viditet och upp till fem manader
efter férlossning, avsaknad av
annan forklaring till hjartsvikt
och nedsatt systolisk vanster-
kammarfunktion

Orsaken till tillstandet tros vara
omvandling av prolaktin till en
kardiotoxisk variant.

ges tillammande mddrar. Hjdrt-
transplantation har tillgripits.
Maligna hjartarytmier har kravt
behandling med implanterbar
defibrillator och pacemaker.
Hamning av produktionen av
prolaktin med bromokriptin

har gett goda resultat i en liten
studie. Resultaten har inte
bekréftats.
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HFAKTA 1

Ténk pa att det bland alla nyfor-
|6sta kvinnor som besvdras av
andfaddhet och trétthet finns
nagra enstaka som har peripar-
tumkardiomyopati, och de kan
farailla av en missad diagnos.
Snabbutred! BNP dr ett bra

forsta prov, daven vid liten miss-
tanke. Ga vidare med ekokar-
diografi och hjart-lungrontgen
vid behov.

Specifik behandling med
bromokriptin dr battre dn fel
diagnos.

»...en ny graviditet leder ofta till
forsimring med sinkt LVEF och
klinisk hjiartsvikt.«

systolisk funktion med sinkt ejektionsfraktion i vinster
kammare (LVEF), ofta ner till 20-30 procent [28-30] eller
dnnu lagre. Vidare foreligger varierande grader av 6kning av
vianster kammares slutdiastoliska diameter: medelvirdetien
stor studie var 58 + 8 mm [31]. Natriuretisk peptid av B-typ
(BNP) ir forhojd vid hjartsvikt férorsakad av PPCMP [10].
BNP ir ett bra forsta prov, dven vid svag misstanke. Ekokar-
diografi och hjart-lungrontgen gors vid behov (Fakta 1).

Behandling - riktlinjer

Allmént vedertagna principer fér behandling géller, men med

anpassning till graviditeten. European Society of Cardiology

har presenterat riktlinjer for handldggning [32]. Sarskilt mas-
te dock beaktas att ACE-hdmmare/ARB inte ska ges till ofor-

I6sta eller ammande kvinnor pa grund av risken for biverk-

ningar hos barnet. Riktlinjerna sammanfattas som féljer:

» Akut medikamentell behandling: 1 akutskedet ges syrgas sa

att syrgasmittnaden blir =95 procent, intravendst furose-

mid vid stas eller 6dem samt intravends nitroglycerininfu-

sion. Inotropa substanser som dopamin eller levosemindan

kan behdvas.

Stabiliserade patienter, medikamentell behandling: Vid stabil

hjartsvikt under graviditet och till ammande mddrar ges

hydralazin eller nitropreparat som vasodilaterare; beta-
1-blockerare foredras framfér beta-2-blockerare pa grund
av de senares effekt pa uterus. Furosemid anvinds spar-
samt pa grund av risken fér nedsatt blodfléde i placenta.

Under graviditet kan spironolakton mgjligen ge upphov till

feminisering hos fostret och bér undvikas fére partus. Efter

avslutad graviditet och amning giller sedvanliga rekom-
mendationer fér behandling av hjéartsvikt.

» LVEF <35 procent: Risken for stroke pa grund av vinster-
kammartromb [32, 33] bér féranleda behandling med lag-
molekyldrt heparin sé linge som fetotoxiska och andra ef-
fekter av warfarin maste beaktas.

e Mekaniskt vinsterkammarstod, hjdrttransplantation: Pati-
enter som ar beroende av inotropa farmaka eller mekaniskt
stod for vinster kammare kan bli aktuella for hjarttrans-
plantation. Da det ofta initialt sker en tdmligen snabb for-
béttring, speciellt med bromokriptin, finns risk att man ut-
fér en prematur transplantation. Vid hjarttransplantation
pa grund av PPCMP ir mortaliteten och risken for avstot-
ning hogre dn hos jamforbara patienter [34].

e Defibrillator: Risken for plotslig dod och arytmi [5, 34] har
lett till behandling med implanterbar defibrillator (ICD) el-
ler extern barbar defibrillator.

e Bromokriptin: En liten klinisk prévning av bromokriptin
har genomforts [3]. Av 20 patienter i funktionsklass NYHA
II-IV randomiserades tio till konventionell behandling och
tio erholl dartill bromokriptin. I kontrollgruppen avled fyra
och i behandlingsgruppen en patient. LVEF forbattrades

fran 27 till 36 procent utan bromokriptin och fran 27 pro-
cent till 58 procent med bromokriptin. Férfattarna papekar
dock att resultaten inte kan anses definitiva. I en kommen-
tar till studien papekades att den genomférdes i Afrika och
att resultaten kan vara annorlunda i andra delar av virlden
[35]. Ytterligare provningar behovs, och en europeisk studie
har aviserats i Tyskland efter goda initiala erfarenheter [9].

Prognos

Aven om medelvirdet for LVEF dr sinkt till 30 procent da dia-
gnosen stillts kan den initialt stiga, och varannan patient
med PPCMP normaliseras inom sex manader med LVEF >50
procent [10]. Patienter med kraftigt sankt hjartfunktion ten-
derar att terhiimta sigi mindre grad [31]. Mortaliteten var for
tva decennier sedan 16 respektive 10 procent i tva studier [26,
29] men har i senare studier varit betydligt ligre med en sjuk-
husmortalitet pa 1 procent och 3-7 procent vid langtidsupp-
foljning [2,13, 36, 37].

Trots att de flesta patienter férbéttras férblir en del svart
sjuka och aterhdmtar sig aldrig. I en uppf6ljning av 182 patien-
ter med PPCMP [36] observerades att 25 procent drabbades av
komplikationer. Dessa var — utéver en mortalitet pa 7 procent
- hjarttransplantation hos 6 procent, tromboembolism hos 2
procent, och 5 procent fick en defibrillator eller pacemaker in-
opererad. Bestdende hjirnskada efter hjirtstopp forelag hos
flera. Risk att utveckla en allvarlig hiindelse foérelag speciellt
hos patienter med LVEF <25 procent eller vid sen diagnos.

Ny graviditet

Antalet patienter med PPCMP och ny graviditet har varit
ganska lagt i olika uppféljningar, och man har till och med ta-
git hjilp av en webbplats for sjdlvhjilp, »A Mother’s Heart«
[38], for att rekrytera patienter for uppfoljning [39]. Den ge-
nomgaende erfarenheten ar dock densamma i publicerade
studier [26, 28, 30, 38, 39]: en ny graviditet leder ofta till fér-
simring med sinkt LVEF och klinisk hjartsvikt. Avgorande ar
LVEF fore graviditeten. Varannan patient med sdnkt LVEF
fore graviditeten, men ocksa en betydande andel med norma-
liserad vinsterkammarfunktion, drabbas av markant for-
sdmring vid en ny graviditet. En ny graviditet har &ven lett till
behov av hjarttransplantation i en liten uppfoljning [28]. Hu-
ruvida behandling med bromokriptin kommer att gora det
lattare for dessa kvinnor att genomga ny graviditet dr inte
klarlagt.

Patienter med genomgangen PPCMP som pa nytt blir gravi-
da bor foljas noga med upprepade ekokardiografier och be-
stimningar av BNP [10]. Eventuell medicinering med ACE-
himmare eller ARB méaste bytas ut mot nitropreparat och/el-
ler hydralazin.

Kommentar och fundering
PPCMP ir ett akut tillstdnd som kan vara livshotande. Det dr
sillsynt och drabbar helt ovéintat tidigare hjartfriska hoggra-
vida eller nyforlosta kvinnor. Incidensen i Sverige dr okénd,
men om den i Tyskland forvintade incidensen [9] rdknas om
till svenska férhallanden skulle det grovt ridknat innebéra
runt 35 fall per ar, av vilka 3-4 skulle drabbas av livshotande
hjartsvikt. Mgjligen tillkommer hér ett morkertal.
Sjukdomen kan vara en svar tragedi fér de drabbade. Fel
diagnos kan leda till 6desdiger felbehandling: immunsup-
pression vid myokarditdiagnos eller 6kad arytmibenigenhet
om patienen fatt astmasprej. Fordrojd diagnos 6kar risken for
komplikationer. De som handldgger hoggravida eller nyfor-
l6sta kvinnor bor vara féorberedda med handlingsplaner och
adekvat kunskap.

W Potentiella bindningar eller jdvsforhallanden: Inga uppgivna.
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B SUMMARY. Peripartumcardiomyopathy an often missed
diagnosis

Peripartumcardiomyopathy is defined as a heart failure with onset
from late pregnancy up to five months after delivery. The diagnostic
criteria include no previous history of heart failure and decreased
systolic function verified by echocardiography. Symptoms may be
shortness of breath but malignant cardiac arrhytmias may also occur.
Some patients require heart transplantation and antiarrhytmic device
implantation. Mortality was previously 40 % but it has recently been
reported to be only 1 %. Recently it was demonstrated that a cadio-
toxic variety of prolactine may trigger the disorder. In a small study
the inhibition of prolactine production with bromocriptine showed a
positive effect. These results need to be confirmed. In Sweden some
30 to 50 cases can be expected annually and 3 to 5 of these patients
may be critically ill. Since delayed diagnosis is a prominent feature it
is important that physicians who might see these patients are aware
of the possibility of peripartumcardiomyopathy.
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