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❙ ❙ En elvaårig pojke med systemisk lupus erythematosus
(SLE) av aggressiv typ och med led- och perikardengage-
mang sedan tidig barndom fick år 1997 en Port-a-cath (sub-
kutan venport) inlagd för att ge bl a cyklofosfamid (Sendox-
an). Inläggningen av katetern förlöpte utan komplikationer,
enligt journalanteckningarna. Cyklofosfamid (Sendoxan)
gavs i katetern vid upprepade tillfällen, senast år 2000. 

Patienten undersöktes på barnkardiologmottagningen i
samband med skov av SLE år 2000. Ultraljudsundersökning
(UKG) påvisade en mindre mängd perikardvätska, normal-
stort höger förmak och normal trikuspidalisklaff. Palpatoriskt
förelåg ingen hepatomegali. UKG visade att kateterspetsen
låg 1–3 cm in i höger kammare, och en lätt trikuspidalisinsuf-
ficiens noterades. Inga pålagringar på katetern sågs. Två år
senare gjordes ny UKG-kontroll. Denna gång noterades vida
levervener och en vid v cava inferior. V cava superior var
smal, men vid inflödet till förmaket fanns en hastighetsök-
ning. Nu låg kateterspetsen i höjd med klaffplanet, klaffen
öppnade inte normalt och turbulens sågs i inflödet till höger
kammare. Barnkardiologen väckte frågan om inte katetern
borde tas bort. Ett försök till extrahering av den gjordes där-
för men misslyckades. 

Av journalanteckningarna framgår att man noterat en ny-
tillkommen leverförstoring. År 2004 undersöktes patienten
igen hos barnkardiolog, och man noterade nu tydlig venteck-
ning på bålen, kraftig leverförstoring och utspänd buk. UKG
visade vida system- och levervener. Höger förmak var kraf-
tigt förstorat, katetern sågs fästa mot ena trikuspidalisklaff-
seglet, och det fanns en inflödesstenos med en maxsystolisk
gradient på 30 mm Hg och en medelgradient på 12 mm Hg.
Patienten presenterades för barnhjärtkirurgerna och accepte-
rades för kirurgi, där syftet var att avlägsna katetern och för-
söka med plastik på den stenotiska trikuspidalisklaffen.

Vid den preoperativa genomgången noterades på slätrönt-
gen av lungorna en dilaterad v azygos. Dessutom sågs kate-
tern gå i en båge ner mot trikupidalisklaffen med spetsen i
klaffhöjd eller strax nedanför, vilket också bekräftades av
UKG-fyndet (Figur 1 och Figur 2).

Intraoperativa fynd
Efter sövning noterades centrala ventrycket (CVP) till 20 mm
Hg. Operationen genomfördes via en median sternotomi. Det

fanns mycket uttalade adherenser i perikardiet efter genom-
gångna perikarditer. Man anslöt hjärt–lungmaskin och öpp-
nade höger förmak.

Vid v cava superiors inmynning till höger förmak sågs en
ocklusion runt katetern. V azygos var mycket vid, och över-
vägande delen av återflödet från övre kroppshalvan hade gått
till v cava inferior via en upparbetad v azygos. Katetern var
omgiven av en tunn, fibrös strumpa. Kateterspetsen låg mot
trikuspidalisklaffens anteriora segel inbakad i en stor fibrin-
massa (organiserat trombmaterial?) (Figur 3). Denna kunde
lösas från klaffseglet och avlägsnas. Trikuspidalisklaffen var
sammanlödd, och de enda öppningar som fanns intill höger
kammare bestod i två stycken millimetervida hål. 

Katetern klipptes av. Med en sond försökte man identifie-
ra den inferiora kommissuren, men någon uppfattning om
klaffens upphängningsanordningar kunde man inte få genom
de små, begränsande hålen. I det som uppfattades som den in-
feriora kommissuren gjorde man en kommissurotomi ända
ner till förmaksväggen. Efter det öppnade klaffen 15–16 mm
i diameter, men inflödet var obstruerat av sammanlödda chor-
dae. Dessa hade smält samman till korta, tjocka balkar, som
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Fallbeskrivning

Trikuspidalisstenos – en allvarlig
komplikation till Port-a-cath 

Sammanfattat

Vi rapporterar om ett barn med SLE som haft en Port-
a-cath i flera år och utvecklat uttalad trikuspidalis-
stenos, vilken krävde hjärtkirurgi. Dessutom förelåg
ocklusion av v cava superior.

Kateterläget var inte optimalt; katetern låg genom tri-
kuspidalisklaffen några centimeter ner i höger kam-
mare. 

Fallet demonstrerar vikten av att kontrollera Port-a-
cath-spetsens läge, gärna med ekokardiografi, och
att korrigera den vid behov. En Port-a-cath som inte
används under en längre tid bör också avlägsnas.
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drog ner klaffen i kammaren och dessutom hindrade inflödet
till kammaren. Man blev tvungen att lösa dessa förkortade och
fibrotiserade balkar från det septala seglet och några även från
det anteriora seglet. Därefter erhöll man en klart förbättrad
öppning in i höger kammare. Det septala seglet som nu inte
hade någon upphängning försågs med artificiella chordae i
form av fyra stycken Gore-tex-suturer. Vid fyllnad av höger
kammare med koksaltlösning fick man därefter en acceptabel
koaptation mellan det septala och det anteriora seglet. V cava
superiors mynning till förmaket var helt otillräcklig efter bort-
tagandet av katetern. Man fick öppna v cava superior lateralt,
och man klöv ner i förmaket och vidgade hela området med
en autolog perikard-patch. 

Mätning av trycket i höger förmak efter det att hjärt–lung-
maskinen hade avvecklats visade 10 mm Hg, och med trans-
esofagealt UKG fick man en gradient över trikuspidalisklaf-
fen på 7 mm Hg samt en lindrig till måttlig insufficiens.

Postoperativt förlopp
Det postoperativ förloppet var huvudsakligen okomplicerat.
Patienten kunde extuberas dagen efter operation. CVP låg
mellan 14 och 20 mm Hg. UKG-dopplerundersökning visade
en maxgradient över trikuspidalisklaffen på 11 mm Hg och en
medelgradient på 7 mm Hg. En viss obstruktion fanns såleds
kvar i klaffplanet. Pojken skrevs ut efter drygt en veckas vård-
tid till hemmet. Antikoagulatiabehandling med Waran plane-
rades pågå i tre månader.

Uppföljning
Pojken mår efter operationen betydligt bättre än preoperativt;

han orkar mer, spelar till och med lite fotboll och är piggare
och gladare. Ultraljudsmässigt ser man en klar förbättring
med en smalare men alltjämt vidgad v cava inferior, en minsk-
ning av höger förmaksstorlek och ett förbättrat inflöde till hö-
ger kammare. Det finns en liten/måttlig trikuspidalisinsuffi-
ciens. V cava superior tömmer sig fritt till höger förmak. 

Sex månader postoperativt konstateras oförändrade för-
hållanden, dvs inga tecken till progress av trikuspidalissteno-
sen (medelgradient 8 mm Hg), liten till måttlig trikuspidalis-
insufficiens. Höger förmak är förstorat och v cava inferior lätt
vidgad. SLE-sjukdomen behandlas med regelbundna ledin-
jektioner (etanercept) samt prednisolon per os. Waran har
satts ut efter sex månaders behandling men diuretika kvarstår
i låg dos. Pojken kommer att behöva följas regelbundet fort-
sättningsvis för att eventuell progress skall kunna upptäckas.
Vad den kvarvarande klaffpåverkan kommer att innebära på
sikt är det i nuläget svårt att uttala sig om.

Diskussion
Tunnelerade centrala venkatetrar har underlättat vården av
patienter som behöver upprepade intravenösa injektioner av
kärlretande substanser under lång tid. Komplikationer i form
av infektioner och trombos är inte sällsynta; i ett holländskt
material fann man trombos i 7 procent av fallen, och bland
dessa hade två tredjedelar felplacerad kateterspets [1]. 

Kateterfrakturer är en mycket ovanlig komplikation men
potentiellt livshotande, då de kan orsaka ventrikulär takykar-
di om det emboliserade fragmentet hamnar i höger kammare
[2]. En felaktigt placerad kateterspets i höger kammare kan
vid upprepade injektioner av kemoterapeutika perforera hö-
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Figur 1. Röntgen av lungor preoperativt demonstrerar Port-a-cath-spetsen, som 
devierar in i höger kammare. Frontalbild  och sidobild. 

Figur 2. Preoperativ ekokardiografi visar ka-
tetern, som går genom trikuspidalisostiet,
vilket är kraftigt förträngt. 

Fibrotisk massa
täckande det anteriora
trikuspidalisseglet

Sug i sinus coronarius

Kanyl till vena cava inferior

Port-a-cath
kommer in i höger förmak
via vena cava superior

Figur 3. Port-a-cath ses gå in genom
trikuspidalisklaffen, som är uttalat
stenotisk med bl a en stor fibrotisk
massa (sannolikt en organiserad
tromb). V cava superior är ocklude-
rad runt katetern vid inmynningen till
höger förmak. Sugen är placerad i 
sinus coronarius. Bilden är tagen ur
kirurgens synfält, dvs kranialt är till
vänster i bild och kaudalt till höger.
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ger kammare, med tamponad som följd [3]. Kontroll av kate-
terspetsens läge görs med röntgen eller gärna med ekokardio-
grafi om osäkerhet föreligger. Korrektion av felaktigt kateter-
läge är synnerligen viktigt för att förebygga komplikationer.

Förvärvad trikuspidalisstenos är ett mycket ovanligt till-
stånd. Det finns sporadiska fallbeskrivningar av infektiös en-
dokardit och trikuspidalisstenos [4], ett fåtal fall av pacema-
kerorsakad endokardit som orsak till trikuspidalisstenos [5],
några fall där den endokardiellt placerade pacemakerelektro-
den perforerat trikuspidalisklaffen och satt igång fibrotise-
ring, kalcifiering och stenosering av klaffen [6]. Trikuspida-
lisstenos vid reumatisk sjukdom beskrivs som mycket ovan-
lig [7]. Centrala venkatetrar (CVK) används under kortare el-
ler längre tid alltsedan 1970-talet i behandlingen av kroniskt
sjuka. Det är väl känt att långvarigt kateterbärande ökar ris-
ken för bl a ventrombos [8]. Däremot finns, oss veterligt, inte
tidigare beskrivet fall där Port-a-cath orsakat en signifikant
trikuspidalisstenos som krävt operation. 

Vår patient har SLE med periodvis svåra skov, som bl a
krävt cytostatikabehandling under längre perioder och därför
hade han också sedan 7 år tillbaka Port-a-cath. Vid åtminsto-
ne ett tidigare tillfälle hade han perikardit i samband med
sjukdomsskov, troligen senast år 2000. Sannolikt hade kate-
tern redan från början ett icke-optimalt läge, dvs den gick
ända ner till AV-klaffplanet. I katetern har givits bl a cyklo-
fosfamid (Sendoxan), som är kraftigt kärlretande och kan or-
saka endotelcellsskada, som i sin tur kan ge upphov till de-
fektläkning med trombosuppkomst. Initialt sågs dock ingen
som helst påverkan på trikuspidalisklaffen eller flödet där-
över. Först flera år senare hade katetern fastnat i trikuspidalis-
klaffen och orsakat en inflödesobstruktion, vilket så små-
ningom gjorde att omfattande hjärtkirurgi blev nödvändig.

Att kirurgiskt fullständigt häva en trikupidalisstenos är
mycket vanskligt om man inte ersätter klaffen med en
klaffprotes. För barn försöker vi så långt som möjligt undvi-
ka klaffprotes över huvud taget, detta gäller även trikuspida-
lisklaffprotes på vuxna. För att öppna den kraftigt förändrade
trikupidalisklaffen, där samtliga segel var förtjockade och
sammansmälta, genomförde vi en »bicuspidization« (klaffen
får funktionellt två segel), som i detta fall innebär att de fu-
sionerade kommissurerna på båda sidor om det septala seglet
delas, vilket leder till en separering av det septala och de sam-
mansmälta murala seglen. Denna metod har beskrivits i sam-
band med kirurgisk behandling av reumatisk trikuspidalisste-
nos [9]. Detta gav inte tillräcklig öppning, eftersom chordae,
omvandlade till breda band, hindrade klaffen från att öppna
sig längre ner i kammaren. Dessa fick delas och ersättas med
artificiella chordae av Gore-tex för att inte fri insufficiens
skulle uppstå.

I efterhand kan man konstatera att detta fall av förvärvad
trikuspidalisstenos sannolikt hade kunnat undvikas om man
på ett tidigt stadium hade korrigerat kateterläget eller helt en-
kelt dragit katetern. Möjligen spelar grundsjukdomen SLE en
roll i sammanhanget, eftersom klaffengagemang på immuno-
logisk basis är vanligt hos SLE-patienter [10]. Sannolikt har
det dessutom funnits en trombospålagring. Lärdomen är rim-
ligen att, särskilt i fall med immunologisk grundsjukdom, än-
nu hårdare ompröva indikationen för att behålla en Port-a-cath
som används sällan och, framför allt, inte acceptera ett läge där
kateterspetsen kan misstänkas ligga an mot AV-klaffen.

*
Potentiella bindningar eller jävsförhållanden: Inga uppgivna.
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SUMMARY

Tricuspid valve stenosis and occlusion of superior vena cava are severe compli-
cations to Port-a-cath. In a child with SLE, symptoms started to develop about five
to seven years after Port-a-cath insertion and cyclophosphamid injections. The pa-
tient developed hepatomegaly with abdominal and venous distension. Open heart
surgery was necessary to remove the catheter. At operation it was found that the
catheter was placed adjacent and through the tricuspid valve. The valve was
severely stenosed with thrombus formation. The catheter and thrombus were re-
moved, commissurotomy and bicuspidization of the valve and chordeal replace-
ment performed to achieve an acceptable functional result. The superior vena cava
was repaired with a pericardial patch. Retrospective analyses of the echocardio-
grams and chest x-rays show that the catheter was nearly related to the tricuspid
valve and with the tip in the right ventricle. In such circumstances it is recommen-
ded with early withdrawal of the catheter, and in patients with immunological dis-
ease the indwelling time should be considered and limited.
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