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Fallbeskrivning

Trikuspidalisstenos — en allvarlig
komplikation till Port-a-cath

Il En elvaarig pojke med systemisk lupus erythematosus
(SLE) av aggressiv typ och med led- och perikardengage-
mang sedan tidig barndom fick &r 1997 en Port-a-cath (sub-
kutan venport) inlagd for att ge bl a cyklofosfamid (Sendox-
an). Inldggningen av katetern forlopte utan komplikationer,
enligt journalanteckningarna. Cyklofosfamid (Sendoxan)
gavs i katetern vid upprepade tillfdllen, senast ar 2000.

Patienten undersoktes pa barnkardiologmottagningen i
samband med skov av SLE ar 2000. Ultraljudsundersdkning
(UKG) pavisade en mindre mangd perikardvatska, normal-
stort hoger formak och normal trikuspidalisklaff. Palpatoriskt
foreldg ingen hepatomegali. UKG visade att kateterspetsen
lag 1—3 cm in i hoger kammare, och en latt trikuspidalisinsuf-
ficiens noterades. Inga palagringar pa katetern sags. Tva ar
senare gjordes ny UKG-kontroll. Denna gang noterades vida
levervener och en vid v cava inferior. V cava superior var
smal, men vid inflodet till formaket fanns en hastighetsok-
ning. Nu lag kateterspetsen i h6jd med klaffplanet, klaffen
Oppnade inte normalt och turbulens ségs i inflddet till hoger
kammare. Barnkardiologen vickte frigan om inte katetern
borde tas bort. Ett forsok till extrahering av den gjordes dér-
for men misslyckades.

Av journalanteckningarna framgar att man noterat en ny-
tillkommen leverforstoring. Ar 2004 undersdktes patienten
igen hos barnkardiolog, och man noterade nu tydlig venteck-
ning pa balen, kraftig leverforstoring och utspiand buk. UKG
visade vida system- och levervener. Hoger formak var kraf-
tigt forstorat, katetern sdgs fista mot ena trikuspidalisklaft-
seglet, och det fanns en inflodesstenos med en maxsystolisk
gradient pa 30 mm Hg och en medelgradient pa 12 mm Hg.
Patienten presenterades for barnhjértkirurgerna och accepte-
rades for kirurgi, dar syftet var att avldgsna katetern och for-
s6ka med plastik pa den stenotiska trikuspidalisklaffen.

Vid den preoperativa genomgangen noterades pa slatront-
gen av lungorna en dilaterad v azygos. Dessutom sags kate-
tern gd i en bage ner mot trikupidalisklaffen med spetsen i
klafthojd eller strax nedanfor, vilket ocksa bekriftades av
UKG-fyndet (Figur 1 och Figur 2).

Intraoperativa fynd

Efter sovning noterades centrala ventrycket (CVP) till 20 mm
Hg. Operationen genomfordes via en median sternotomi. Det
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ammanfattat

Virapporterar om ett barn med SLE som haft en Port-
a-cath i flera ar och utvecklat uttalad trikuspidalis-
stenos, vilken kravde hjartkirurgi. Dessutom forelag
ocklusion av v cava superior.

Kateterlaget var inte optimalt; katetern lag genom tri-
kuspidalisklaffen nagra centimeter ner i hoger kam-
mare.

Fallet demonstrerar vikten av att kontrollera Port-a-
cath-spetsens lage, garna med ekokardiografi, och
att korrigera den vid behov. En Port-a-cath som inte
anvands under en léangre tid bor ocksa avlagsnas.

fanns mycket uttalade adherenser i perikardiet efter genom-
gangna perikarditer. Man ansl6t hjart—lungmaskin och 6pp-
nade hoger formak.

Vid v cava superiors inmynning till hdger formak sags en
ocklusion runt katetern. V azygos var mycket vid, och 6ver-
vagande delen av aterflddet fran 6vre kroppshalvan hade gatt
till v cava inferior via en upparbetad v azygos. Katetern var
omgiven av en tunn, fibros strumpa. Kateterspetsen lag mot
trikuspidalisklaffens anteriora segel inbakad i en stor fibrin-
massa (organiserat trombmaterial?) (Figur 3). Denna kunde
16sas fran klaffseglet och avlidgsnas. Trikuspidalisklaffen var
sammanlddd, och de enda Gppningar som fanns intill hoger
kammare bestod i tva stycken millimetervida hal.

Katetern klipptes av. Med en sond forsokte man identifie-
ra den inferiora kommissuren, men ndgon uppfattning om
klaffens upphiangningsanordningar kunde man inte fa genom
de sma, begriansande halen. I det som uppfattades som den in-
feriora kommissuren gjorde man en kommissurotomi dnda
ner till formaksviggen. Efter det 6ppnade klaffen 15—16 mm
i diameter, men infldet var obstruerat av sammanlddda chor-
dae. Dessa hade smélt samman till korta, tjocka balkar, som
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Figur 2. Preoperativ ekokardiografi visar ka-
tetern, som gar genom trikuspidalisostiet,
vilket &r kraftigt fortréngt.

Figur 1. Réntgen av lungor preoperativt demonstrerar Port-a-cath-spetsen, som

devierar in i h6ger kammare. Frontalbild och sidobild.

drog ner klaffen i kammaren och dessutom hindrade inflodet
till kammaren. Man blev tvungen att 16sa dessa forkortade och
fibrotiserade balkar fran det septala seglet och nagra dven fran
det anteriora seglet. Dérefter erh6ll man en klart forbattrad
Oppning in i hoger kammare. Det septala seglet som nu inte
hade nagon upphingning forsags med artificiella chordae i
form av fyra stycken Gore-tex-suturer. Vid fyllnad av hoger
kammare med koksaltlosning fick man dérefter en acceptabel
koaptation mellan det septala och det anteriora seglet. V cava
superiors mynning till formaket var helt otillracklig efter bort-
tagandet av katetern. Man fick 6ppna v cava superior lateralt,
och man klov ner i formaket och vidgade hela omradet med
en autolog perikard-patch.

Mitning av trycket i hoger formak efter det att hjart-lung-
maskinen hade avvecklats visade 10 mm Hg, och med trans-
esofagealt UKG fick man en gradient dver trikuspidalisklaf-
fen p4 7 mm Hg samt en lindrig till mattlig insufficiens.

Postoperativt forlopp

Det postoperativ forloppet var huvudsakligen okomplicerat.
Patienten kunde extuberas dagen efter operation. CVP lag
mellan 14 och 20 mm Hg. UKG-dopplerundersékning visade
en maxgradient over trikuspidalisklaffen pa 11 mm Hg och en
medelgradient p4 7 mm Hg. En viss obstruktion fanns sileds
kvariklaffplanet. Pojken skrevs ut efter drygt en veckas véard-
tid till hemmet. Antikoagulatiabehandling med Waran plane-
rades pagé i tre manader.

Uppfoljning
Pojken mar efter operationen betydligt battre &n preoperativt;
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Figur 3. Port-a-cath ses ga in genom

trikuspidalisklaffen, som é&r uttalat

Kanyl till vena cava inferior ‘ stenotisk med bl a en stor fibrotisk

massa (sannolikt en organiserad
tromb). V cava superior &r ocklude-
rad runt katetern vid inmynningen till

héger férmak. Sugen &r placerad i
sinus coronarius. Bilden é&r tagen ur
kirurgens synfélt, dvs kranialt ar till

Port-a-cath
kommer in i hdger formak
via vena cava superior

vénster i bild och kaudalt till héger.

han orkar mer, spelar till och med lite fotboll och ar piggare
och gladare. Ultraljudsméssigt ser man en klar forbéttring
med en smalare men alltjamt vidgad v cava inferior, en minsk-
ning av hoger formaksstorlek och ett forbéttrat inflode till ho-
ger kammare. Det finns en liten/mattlig trikuspidalisinsuffi-
ciens. V cava superior tommer sig fritt till hoger férmak.

Sex manader postoperativt konstateras ofordndrade for-
héllanden, dvs inga tecken till progress av trikuspidalissteno-
sen (medelgradient 8 mm Hg), liten till mattlig trikuspidalis-
insufficiens. Hoger formak &r forstorat och v cava inferior latt
vidgad. SLE-sjukdomen behandlas med regelbundna ledin-
jektioner (etanercept) samt prednisolon per os. Waran har
satts ut efter sex manaders behandling men diuretika kvarstar
i lag dos. Pojken kommer att behdva f6ljas regelbundet fort-
sattningsvis for att eventuell progress skall kunna upptickas.
Vad den kvarvarande klaffpaverkan kommer att innebéra pa
sikt dr det i nuldget svart att uttala sig om.

Diskussion
Tunnelerade centrala venkatetrar har underléttat varden av
patienter som behdver upprepade intravendsa injektioner av
kérlretande substanser under lang tid. Komplikationer i form
av infektioner och trombos &r inte séllsynta; i ett hollandskt
material fann man trombos i 7 procent av fallen, och bland
dessa hade tva tredjedelar felplacerad kateterspets [1].
Kateterfrakturer dr en mycket ovanlig komplikation men
potentiellt livshotande, d& de kan orsaka ventrikular takykar-
di om det emboliserade fragmentet hamnar i hoger kammare
[2]. En felaktigt placerad kateterspets i hoger kammare kan
vid upprepade injektioner av kemoterapeutika perforera ho-
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ger kammare, med tamponad som f6ljd [3]. Kontroll av kate-
terspetsens lage gors med rontgen eller gdrna med ekokardio-
grafi om osédkerhet foreligger. Korrektion av felaktigt kateter-
lage dr synnerligen viktigt for att forebygga komplikationer.

Forvirvad trikuspidalisstenos ér ett mycket ovanligt till-
stand. Det finns sporadiska fallbeskrivningar av infektios en-
dokardit och trikuspidalisstenos [4], ett fatal fall av pacema-
kerorsakad endokardit som orsak till trikuspidalisstenos [5],
ndgra fall dir den endokardiellt placerade pacemakerelektro-
den perforerat trikuspidalisklaffen och satt igdng fibrotise-
ring, kalcifiering och stenosering av klaffen [6]. Trikuspida-
lisstenos vid reumatisk sjukdom beskrivs som mycket ovan-
lig [7]. Centrala venkatetrar (CVK) anvénds under kortare el-
ler langre tid alltsedan 1970-talet i behandlingen av kroniskt
sjuka. Det ar vél ként att 1angvarigt kateterbarande okar ris-
ken for bl a ventrombos [8]. Daremot finns, oss veterligt, inte
tidigare beskrivet fall dir Port-a-cath orsakat en signifikant
trikuspidalisstenos som krivt operation.

Var patient har SLE med periodvis svara skov, som bl a
kréavt cytostatikabehandling under langre perioder och darfor
hade han ocksé sedan 7 ar tillbaka Port-a-cath. Vid dtminsto-
ne ett tidigare tillfalle hade han perikardit i samband med
sjukdomsskov, troligen senast ar 2000. Sannolikt hade kate-
tern redan frén borjan ett icke-optimalt liage, dvs den gick
anda ner till AV-klaffplanet. I katetern har givits bl a cyklo-
fosfamid (Sendoxan), som &r kraftigt karlretande och kan or-
saka endotelcellsskada, som i sin tur kan ge upphov till de-
fektlakning med trombosuppkomst. Initialt sdgs dock ingen
som helst paverkan pa trikuspidalisklaffen eller flodet dér-
over. Forst flera ar senare hade katetern fastnat i trikuspidalis-
klaffen och orsakat en inflodesobstruktion, vilket s& sma-
ningom gjorde att omfattande hjértkirurgi blev nddvindig.

annons
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Att kirurgiskt fullstdndigt héva en trikupidalisstenos &r
mycket vanskligt om man inte ersitter klaffen med en
klaffprotes. For barn forsoker vi sa langt som méjligt undvi-
ka klaffprotes 6ver huvud taget, detta géller dven trikuspida-
lisklaffprotes pa vuxna. For att 6ppna den kraftigt forédndrade
trikupidalisklaffen, dar samtliga segel var fortjockade och
sammansmalta, genomforde vi en »bicuspidization« (klaffen
far funktionellt tva segel), som i detta fall innebér att de fu-
sionerade kommissurerna pa bada sidor om det septala seglet
delas, vilket leder till en separering av det septala och de sam-
mansmaélta murala seglen. Denna metod har beskrivits i sam-
band med kirurgisk behandling av reumatisk trikuspidalisste-
nos [9]. Detta gav inte tillricklig 6ppning, eftersom chordae,
omvandlade till breda band, hindrade klaffen fran att 6ppna
sig ldngre ner i kammaren. Dessa fick delas och ersdttas med
artificiella chordae av Gore-tex for att inte fri insufficiens
skulle uppsta.

I efterhand kan man konstatera att detta fall av forvarvad
trikuspidalisstenos sannolikt hade kunnat undvikas om man
pa ett tidigt stadium hade korrigerat kateterldget eller helt en-
kelt dragit katetern. Mojligen spelar grundsjukdomen SLE en
roll i ssmmanhanget, eftersom klaffengagemang pa immuno-
logisk basis dr vanligt hos SLE-patienter [10]. Sannolikt har
det dessutom funnits en trombospélagring. Lardomen &r rim-
ligen att, sérskilt i fall med immunologisk grundsjukdom, dn-
nu hardare ompréva indikationen for att behélla en Port-a-cath
som anvénds séllan och, framfor allt, inte acceptera ett 1dge dér
kateterspetsen kan missténkas ligga an mot AV-klaffen.

*
Potentiella bindningar eller javsférhallanden: 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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