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Kateterinterventioner vid medfodda
hjartfel alternativ till 6ppen kirurg

Il Utvecklingen av kateterteknik &r en direkt foljd av tidiga
radiologiska landvinningar, som punktionsteknik och angio-
grafi. Kontrastangiografin var i bruk redan pa 1930-talet men
var svar att utfora, da tekniken byggde pé direktpunktion el-
ler frildggning av kérl. Fér modern perkutan punktionsteknik
spelade den svenske radiologen Sven Ivar Seldinger en avgo-
rande roll. Genialt och enkelt beskrev han 1953 i Acta Radi-
ologica hur man med hjélp av nél och ledare kunde fora in en
kateter i vilket kérl/h&lrum som helst. »Seldingertekniken« &r
idag, virlden &ver, i var interventionists hand.

Vad man kan utrétta via sin punktion har f6ljt materialut-
vecklingen, och dagens mangfald av katetrar ar langt ifran de
som Werner Forssman anvinde pa 1920-talet.

Interventionsdelen for medfodda hjartfel har av naturliga
skdl utvecklats inom barnkardiologin men é&r idag dven till-
génglig for vuxna med nyupptickta medfodda hjértfel eller vid
reintervention via GUCH(grown up congenital heart disease)-
mottagningar i Goteborg, Lund och Karolinska i Stockholm.

Ar 1966 fir anses som startpunkt for kateterburen inter-
vention, d& Rashkind genomforde och beskrev ballongsepto-
stomi av formaksvéggen som livrdddande atgird pa nyfodda
med transposition av de stora kirlen. Metoden ar i bruk dven
idag, och svenska barnkardiologer utfor arligen ett 20-tal in-
grepp som dr direkt livriddande.

Utvecklingen har dominerats av internationella aktorer,
men for Sveriges vidkommande har Laszlo Solymar spelat en
avgorande roll under 1990-talet. Laszlo har sin grund i den
kliniska fysiologin men var verksam som barnkardiolog i G-
teborg. Via tjadnstgdring i Riyad kndt han kontakt med Sha-
keel Qureshi, ett samarbete som resulterade i att avancerade
stentningar av stora karl och slutning av formaksseptumde-
fekter tidigt (1994) kunde utforas i Sverige.

Alternativ eller komplement till dppen kirurgi

Hos den vuxna populationen med medfédda hjartfel kompli-
ceras ofta beddmningen av nyttan med en eventuell interven-
tion av tidigare genomgangna torakotomier samt en med 4al-
dern stigande komorbiditet. Handldggningen av dessa patien-
ter bor vara ett resultat av en konferens och konsensus mellan
barnkardiologer, barntoraxkirurger, vuxenkardiologer med
GUCH-intresse samt toraxradiologer. I dessa diskussioner
kan kateterburen intervention 6verviagas som ett alternativ el-
ler komplement till 6ppenkirurgi vid en rad mycket specifika
fragestéllningar. Fordelen med en kateterburen intervention
ar den minskade postoperativa morbiditeten genom att tora-
kotomi och hjart-lungmaskin undviks. Syftet med f6ljande
avsnitt ar att belysa indikationer for kateterburna interventio-
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ammanfattat

Kateterburna interventioner vid medféodda hjartfel
hos vuxna ar i en dynamisk utveckling.

Kateterburen intervention anses idag som forsta-
handsalternativ vid en rad vitier som valvular pulmo-
nalisstenos, Oppetstaende ductus arteriosus och
ASD sekundum.

Mojligheten till kateterburen intervention bor 6ver-
vagas vid problemkonferenser avseende vuxna med
medfodda hjartfel och inga i ett multidisciplinart
handlaggande.

Medfodda hjartfel

Se dven artikeln péa sidan 2056.

ner samt dess roll i forhéllande till 6ppen kirurgi med ut-
gangspunkt i ndgra av de vanligaste kongenitala vitierna.

Formaksseptumdefekt (ASD)

Primum- och sinus venosus-defekter dr for narvarande inte
tillgéngliga for kateterburen intervention. ASD (atrial septal
defekt) primum saknar ju per definition kant mot AV-planet,
och ett device skulle ddrmed paverka »backventil«-funktio-
nen av sévil mitral- som trikuspidalklaffarna. Sinus venosus
saknar inte bara kant mot vena cava superior, dessutom myn-
nar lungvener pa sadant sétt att dessa vid slutning kirurgiskt
maste tunneleras for att mynna i vinster formak.

Vad giller sekundumdefekter (i anslutning till fossa ova-
lis) sl6ts den forsta ar 1973. Initialt erholls nedslaende re-
sultat pa grund av vaskuldra komplikationer av datidens
grova (23 French!) instrumentering samt stora risk for
embolisering. Dagens teknik med olika typer av dubbelpa-
raplyer har en hog frekvens lyckade ingrepp och liten risk
for allvarliga komplikationer. Mdjligheten till kateterburen
intervention baseras pa transesofageal ekokardiografi dér
defektens diameter (<40 millimeter) samt ldge (omgivande
bram, avstand till mitralklaffar och sinus coronarius) be-
doms. Indikationen for intervention &r i huvudsak hemody-
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Figur 1. Patient med
transposition, VSD och
pulmonalistenos. Korrige-
rad ad modum Rastelli
med xenograft conduit
fran héger kammare till
lungartér. Pa grund av
stenos i conduit samt i
proximala delen av nativ
vénster lungartér har fyra
stentar implanterats.

namisk (volymoverbelastade hogersidiga hjartrum) och/el-
ler paradoxal embolism.

Vad giller den hemodynamiska indikationen rdknas en
vanster—hdgershunt med Qp:Qs 6ver 1,6:1 som signifikant.
Svérigheter med shuntbestdmning &r att storleken av shunten
ar situationsberoende och i hog grad dkar med aldern. Storle-
ken av shuntflédet beror huvudsakligen pa skillnaden i vév-
nadseftergivlighet mellan vanster och hger kammare. Séledes
kommer nérvaro av hypertoni, vansterkammarhypertrofi och
ischemisk hjértsjukdom att 6ka shuntflddet. Det motsatta gél-
ler: att mitning av shuntstorlek hos en liggande, sederad och
vasodilaterad patient underskattas. I ndrvaro av en ASD ger
den ekokardiografiska bedomningen avseende dilatation av
hogersidan den viktigaste informationen om dess signifikans.
Aven i fraga om éldre patienter (>60 ar) finns konsensus om att
signifikant ASD bor slutas dven i franvaro av symtom. I dessa
fall ar det viktigt att samtidig kranskérlssjukdom kartlaggs och
beaktas infor stéllningstagande till typ av intervention.

Pa indikationen paradoxal embolism enbart finns ingen
konsensus huruvida slutning bér rekommenderas eller inte. In-
dikationen paradoxal embolism bygger pa kryptogen cerebro-
vaskular hindelse ddr en ASD eller 6ppetstdende foramen ova-
le och en med kontrastekokardiografi pavisad hoger—vanster-
passage foreligger. Var synpunkt dr att det bor Gvervigas hos
unga patienter men men att det ar mycket kontroversiellt hos
dldre. Med stigande alder okar sannolikheten for embolism
fran icke pavisade arteriella palagringar eller paroxysmala for-
maksflimmer.

For ovanstaende patienter &r kateterburen intervention ett
alternativ till operation speciellt hos patienter med stor ope-
rationsrisk. Férdelen med operation dr lang erfarenhet och lag
operationsmortalitet. Férdelen med kateterburen slutning ar
ringa postoperativ morbiditet och kortare sjukhusvard. Nack-
delen med kateterburen intervention &r att data om langtids-
uppf6ljning saknas. Stora studier (2 500 patienter) pagar, och
om man kunde visa minskad forekomst av utveckling av for-
maksflimmer skulle detta vara ett tungt argument for kateter-
intervention, da utveckling av formaksflimmer bade i natu-
ralhistorien och efter operativ slutning av ASD &r vanlig (upp
till 60 procent i studier med 20-arsuppfoljning efter operativ
slutning). I den vuxna populationen berdknas att 80 procent
av alla sekundumdefekter ar tillgingliga for kateterburen
slutning [1]. I Sverige idag sluts majoriteten kateterburet hos
vuxna medan kirurgi ar vanligare hos barn.

Kammarseptumdefekt (VSD)

Kateterintervention av VSD (ventrikelseptumdefekt) ar att be-
trakta som experimentell och under utveckling. Internationellt
finns en del erfarenheter av storre patientserier om runt 100 pa-
tienter och speciella device finns framtagna och till férséljning.
Den storsta erfarenheten finns av behandling pa barn, men sma
serier pa vuxna, dir VSD é&r forvarvat som komplikation till
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hjértinfarkt, finns beskrivna. De svenska erfarenheterna grun-
das pa runt tio barn samt lika fa fall av infarkt-VSD hos vuxna.
Majoriteten kateterinterventioner dr gjorda pa muskuldra VSD,
vilka &r battre limpade &n membrandsa (vilka ar direkt olamp-
liga) p& grund av den septala trikuspidalklaffens breda infést-
ning av chordae tendineae mot septum. I enstaka fall och under
speciella omsténdigheter (kirurgiskt svartillgdnglig, extrem
hogriskoperation) kan kateterburen intervention 6vervégas. In-
dikation for operativ slutning av VSD &r hemodynamiskt sig-
nifikant shunt (Qp:Qs >1,6:1) samt (recidiverande) trikuspida-
lendokarditer vid insignifikanta, framfor allt membrandsa,
VSD. Shuntstorlek vid VSD ir till skillnad fran ASD till Gver-
vagande del beroende av defektens storlek (i franvaro av for-
hojt hogerkammartryck). Forstahandsmetoden for VSD ar
idag 6ppen kirurgi. (Figur 1.)

Oppetstaende ductus arteriosus (PDA)

Allt sedan Porstmann och medarbetare beskrev kateterburen
slutning av PDA (persisterande ductus arteriosus) ar 1967
finns en lang erfarenhet av framfor allt pediatriska fall. Blot-
ta forekomsten av en PDA bor foranleda aktivt stillningsta-
gande till slutning. Undantag dr mycket sma, icke auskulter-
bara ductus arteriosus utan genomgéngen endokardit samt
mycket stora ductus arteriosus med uttalad pulmonell hyper-
tension. En méttlig pulmonell hypertension (pulmonalistryck
<2/3 av systemtrycket) talar starkt for intervention, da matt-
lig pulmonell hypertension oftast &r reversibel efter slutning
av PDA. En dilaterad, volymbelastad vinsterkammare stéir-
ker ocksé indikationen for intervention. Risken for endarterit
vid PDA anses liten, men majligheten bor beaktas vid recidi-
verande pneumonier. Att beakta dr samvariation av aortaste-
nos, vilket gor att flddeshastigheten 6ver aorta delvis orsakas
av ett 6kat flode och att klaffstenosen vanligtvis overskattas.

Den anatomiska variationen av PDA é&r stor, fran att vara
mycket kort (som ett aortopulmonellt fonster) till att vara 1dng
och vindlande. Avgangen fran aorta (distalt om kérlavgangar-
na fran arcus aortae) kan ocksa vara mer eller mindre ampullik.
Pa grund av ovanstaende finns idag flera olika katetertekniker
for att sluta PDA, allt fran olika typer av kollagenklddda spira-
ler (s k coils), dubbelparaplyer och olika typer av plugg.

Forutom utredning med transesofageal ekokardiografi ger
dven forekomst av forkalkning pa sldtrontgen viktig informa-
tion, framfor allt d& 6ppen kirurgi 6vervags. Invasiv, angio-
grafisk kartlaggning bor goras med sikte pé att kunna interve-
nera i samma seans.

Resultaten av kateterintervention dr goda, och interven-
tion anses idag vara forstahandsterapi for savil barn som vux-
na. Hos ca 10 procent ses en liten restshunt efter intervention.
Denna kan oftast i en kompletterande kateterisering slutas
helt. Hos patienter med restshunt efter intervention kan i sill-
synta fall en kliniskt betydelsefull hemolys féorekomma.

Koarktation av aorta (CoA)
Forsta beskrivningen av ballongdilatation av CoA (koarkta-
tion av aorta) gjordes av M Singer och medarbetare 1982.
CoA ir vanligtvis beldgen pa platsen for ligamentum arte-
riosus. Fortrangningen ér vanligtvis kort, mer som ett veck el-
ler membran (s k diskreta), men kan ocksé vara en langstrackt
hypoplasi som dven kan omfatta kdrlavgangarna fran arcus,
framfor allt vénstra subclavia-artdren. Symtomen ar huvud-
sakligen hypertoni med olika tryck i armar och ben. Vidare ar
det viktigt att veta att tidigare atgdrdade CoA inte sdllan
(16-60 procent) recidiverar, och man har i studier funnit ett
kirurgiskt reinterventionsbehov i §5—50 procent av fallen. Dia-
gnostiken baseras péd blodtrycksmitning i armar och ben.
Ekokardiografi kan bekrifta diagnosen, men det kan vara
svart att nirmare bedoma dess signifikans. Magnetkamera
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Figur 2. Nativ coarctatio aortae
hos patient som tidigare korri-
gerats fér komplett atrioventri-
kuladr septumdefekt med insétt-
ning av mekanisk klaffprotes.

Figur 3. Samma patient som
i Figur 2. Stentdilatation av
fortrdngningen har skett,
med minskning av den systo-
liska gradienten fran 29 till 3
mm Hg.

anses som etablerad standardmetod for den anatomiska kart-
laggningen. Vid invasiv tryckmétning anses en tryckdiffe-
rens >20 mm Hg &ver koarktationen som signifikant. Alla
signifikanta CoA bor atgirdas pa grund av naturalforloppet
med kénd 6kad risk for hjarnblodning, aortadissektion, tidig
koronarsjukdom och hjértsvikt.

Kateterburen intervention med ballongdilatation med el-
ler utan stent dr hos barnpopulationen med korta (diskreta)
CoA forstahandsmetod idag. Hos den vuxna populationen
anses ballongdilatation med forsok till primér stentning vara
forstahandsalternativ vid re- eller restkoarktationer. Pa grund
av faran for ogynnsam dissektion och/eller aneurysmutveck-
ling har man haft en dterhéllsam instéllning till ballongdilata-
tion av nativa koarktationer hos vuxna. Senare erfarenheter dr
dock att metoden ar jamforbar med Gppen kirurgi och bor ses
som ett alternativ [2].

Att tinka pé dr dock att ballongdilatation med stent krdaver
relativt stora diametrar pa inldggningsinstrumentet (12-22
French), vilket gor att bedomning av femoralartirer ér viktigt
hos éldre patienter. (Figur 2 och 3)

Pulmonalklaffstenos (PS)

Ar1979 gjordes den forsta lyckade ballongdilatationen av PS
(pulmonalklaffstenos) av B Semb och medarbetare. PS ar ett
relativt vanligt kongenitalt vitium, men eftersom tidigare in-
tervention under barntiden har goda bestiende resultat &r be-
handlingskrdvande PS ovanligt hos vuxna. Det anatomiska
spektret stracker sig fran fusionerade kommissurer till uttalad
pulmonalklaffdysplasi med anulushypoplasi. Om signifikant
fortrangning av utflédet frdn hogerkammaren foreligger bor
denna atgirdas for att forhindra utvecklingen av fibros och
dysfunktion av hogerkammaren. Symtomatologin domineras
av trotthet, dyspné och sénkt arbetskapacitet, men dven brost-
smértor och arytmier kan féorekomma. Diagnostiken bygger
pa ekokardiografi, vilken vanligtvis 6verskattar gradienten
over stenosen. Vid invasiv tryckmétning hos en patient i vila
med normal minutvolym é&r ett tryckfall >40 mm Hg Gver ste-
nosen ansett som signifikant och bor dtgérdas.

Oppen kirurgi bor tillgripas endast da ballongdilatation
misslyckats. Kateterisering gors vanligtvis helt fran vensi-
dan, och pé grund av storre diametrar av anulus hos vuxna an-
vinds vanligen en dubbel ballongteknik. Savil omedelbara
som langtidsresultat dr goda [3]. Ofta fas efter intervention en
lindrig till mattlig pulmonalinsufficiens.

Pulmonalartarstenos (PaS)

Stenos eller hypoplasi av pulmonal artér (PaS) dr relativt van-
lig hos patienter med kongenitala vitier. Som isolerad fore-
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teelse ses PaS vid Williams’ eller Alagilles syndrom, vanli-
gare dr att PaS dr en del av ett mer komplext kongenitalt hjart-
fel som Fallot (med eller utan pulmonalisatresi) eller som en
komplikation till tidigare kirurgiska shuntar och conduiter.
Enbart ballongdilatation av PaS har en lyckandefrekvens pa
50—60 procent pa grund av att elastisk aterfjadring férhindrar
ett kvarstdende acceptabelt resultat. Primér stentning &r av
den anledningen det som rekommenderas. Erfarenheterna ar
begriansade, men metoden &r att foredra framfor tekniskt svar
6ppen kirurgi.

Aortastenos (AS)

Hos patienter med AS (aortastenos) i synnerhet avgor det un-
derliggande morfologiska substratet resultatet av en ballong-
vidgning. Att fusionerade kommissurer i en i dvrigt mobil
klaffapparat &r orsaken till AS ar en forutsittning for att bal-
longdilatation skall kunna lyckas. Dessa forutsattningar fore-
kommer néstan enbart i barnpopulationen. Ballongdilatation
av AS hos vuxna har saledes inget att tillfora jimfort med 6p-
pen- kirurgi annat dn i mycket séllsynta fall med bakomlig-
gande komplicerande faktorer.

Mitralstenos (MS)

Fram till 1984, d& K Inoue och medarbetare beskrev perku-
tan mitral kommissurotomi (PMC), var kirurgi enda behand-
lingsalternativet for mitralstenos. Utvecklingen har gatt
framéat sedan dess, och PMC anses idag vara forstahandsval
som alternativ till 6ppen kommissurotomi.

Symtomatiska patienter med mitralstenos skall utredas
med sikte pa intervention, dd symtomen vanligtvis snabbt
progredierar och kan vara svara att predicera vid exempelvis
tillkomsten av ett snabbt formaksflimmer. Utredningen sker
med ekokardiografi. Den ekokardiografiska indikationen for
intervention hos en symtomatisk patient dr en kalkylerad
mitraldppningsyta <1,0 cm?/m? kroppsyta, vilket hos en nor-
malstor vuxen innebdr en mitraloppningsyta <1,5-1,7
cm?/m?. | tveksamma fall &r invasiv diagnostik av véirde.

Infor stillningstagande till vilken typ av intervention
som &r att foredra ar ekokardiografi hornstenen. Férutom
svarighetsgrad av mitralstenos och eventuellt grad av sam-
tidig mitralinsufficiens bedoms seglens stelhet, seglens for-
tjockningsgrad, kalcifiering samt fortjockningsgrad av
chordae pa en fyrgradig skala. Patienter med gracila rorliga
klaffar utan forkalkningar och normala chordae ir saledes
ideala for PMC medan patienter med svért forkalkade, oror-
liga klaffar och/eller stor (2/4) mitralinsufficiens &r direkt
olampliga PMC-kandidater.

Olika tekniker for PMC finns, men den forhirskande tekni-
ken ar den med venos ingéng via transseptal punktion och an-
viandande av Inoue-ballong. Omedelbara och langtids-
uppfoljningsresultat dr vél jamférbara med dem vid Sppen ki-
rurgi. Lindrig mitralinsufficiens dr inte ovanlig efterat men ar
sdllan av kliniskt signifikant valor. Enstaka fall av en kvarsté-
ende hemodynamiskt signifikant skapad ASD finns beskrivna.
Enstaka centrum har darfor borjat med en retrograd arteriell in-
gang med Inoue-ballong for att undvika den transseptala punk-
tionen. PMC har genomforts komplikationsfritt &ven pa gravi-
da kvinnor. I Sverige utférs PMC enbart i Link&ping.

Ovriga indikationer for kateterburna interventioner

Rent allmént ger kateterburen intervention mojlighet att per-
kutant kunna vidga en befintlig kérlférbindelse (ballong- di-
latation med eller utan stent) eller sluta densamma (coils, pa-
raplyer, pluggar, avlosbara ballonger, olika kérlklister) utan
att behova tillgripa 6ppen kirurgi. Detta alternativ blir forstas
mer attraktivt om 6ppen kirurgi ar tekniskt svar och riskfylld.
Hos vuxna blir 6kad frekvens av samtidig komorbiditet och
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Figur 4. Patient som korrige-
rats fér dubbelt utfléde fran
héger kammare med ventri-
kelseptumdefekt och pulmo-
nalistenos. Detta innefattade
ett homograft conduit mellan
héger kammare och lungar-
tar. Efter cirka sex ar har con-
duitet stenoserats och dérfor
vidgats med en stent.

langre mobiliseringstid efter exempelvis torakotomi ocksa
faktorer som talar for kateterburen intervention.

Hos patienter fédda med olika former av pulmonalisatresi
som korrigerats i barna- och ungdomséaren uppticks inte sil-
lan s k MAPCA-kérl (major aorto-pulmonary collateral ar- annons
teries), som direkt frn aorta forsorjer en del av lungartértra-
det dven i vuxen alder. Dessa kan vid tidpunkten for korrek-
tiv kirurgi ha varit sma och obetydliga men kan under aren ha
vuxit till och utgoér en risk for utveckling av pulmonell hyper-
tension. Utredning av dessa dr svar och kréver ofta savil
magnetkamera som aortografi i flera projektioner samt pul-
monalangiografi. Majoriteten av MAPCA-kérl lampar sig vél
for kateterburen slutning med exempelvis coils. Olika former
av arteriovenosa fistlar samt kirurgiska shuntar (t ex Blau-
lock—Taussig) dr andra forhallanden som kan ldmpa sig vél
for kateterburen slutning.

Kirurgiska conduiter och shuntar kan ocksa bli féremal for
kateterburen dilatation med eller utan stent. (Figur 4)

Framtid och utveckling

Utvecklingen av kateterburna interventioner sker idag myck-
et snabbt pa grund av 6kade moéjligheter som nya material och
nya device ger. Forutom utvecklingen av sjdlva kateteriser-
ingsmaterialet ger forbattrad radiologi med kopplade mét-
instrument i kombination med samtidig mojlighet till intrava-
salt ultraljud en stindigt 6kande precision vid sjélva ingrep-
pets utforande. Vidare sker idag en utveckling av en rad hy-
bridtekniker dar kirurgi och kateterburen intervention kom-
bineras, t ex ballongburna endoluminala stentfixerade klaf-
far. Utvecklingen av kateterburna interventioner i allménhet
och hos kategorin vuxna med medfédda hjértfel i synnerhet
innebir ocksa ett brett friktionsfritt samarbete mellan klinisk
fysiologi, toraxkirurgi, anestesi, radiologi, barnkardiologi
och vuxenkardiologi.

Allt nytt ar ju inte alltid béttre 4n det gamla, och utveck-
lingen av kateterburna interventioner bor darfor vara centra-
liserad pa ett fatal centrum med intresse for inte bara teknik
utan ocksé uppfoljning och utvardering.

%
Potentiella bindningar eller javsférhallanden: Inga uppgivna.
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