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Plotslig hjartdod hos idrottare beror

oftast pa odiagnostiserad hjartsjukdom

Kardiell screening av unga idrottare diskuteras

Il Pl6tslig hjartdod (SCD, sudden cardiac death) i samband
med idrott &r mycket ovanligt, men varje enskilt fall 4r en tra-
gedi och dgnas stor massmedial uppmarksamhet [1-3]. Flera
uppmirksammade dddsfall under den senaste tiden har vackt
fragan om orsaker till SCD och ocksa frdgan om man kan for-
hindra eller minska risken for dessa handelser via t ex kardi-
ell screening av elitidrottare.

Extrema belastningar pa organismen
Elitidrott medfor extrema belastningar p& organismen vid bade
traning och tavling. Det forutsitts ett vil fungerande kardiopul-
monellt system for att kunna utfora mycket tunga fysiska pre-
stationer pad nivaer som, speciellt under tivling, innebar nir-
mast »supramaximal« anstringning. Olika yttre faktorer i sam-
band med idrottandet kan komplicera bilden ytterligare. De-
hydrering, védrmerelaterade komplikationer, medicinering,
dopning, missbruk av alkohol/droger etc kan medfora 6kad risk
for komplikationer vid idrott, speciellt hos vulnerabla personer.
Den regelbundna intensiva trdningen hos elitidrottaren
medfor en fysiologisk adaptation hos hjértat, varierande efter
typ och grad av traning.

Orsaker till plotslig hjartdod hos idrottare

Vid genomgang av orsakerna till icke-traumatisk plotslig dod
i samband med idrott ar hjértsjukdom den absolut domineran-
de. Man brukar i detta sammanhang dela in idrottarna i tva po-
pulationer, 6ver respektive under 35 ars alder.

Over 35 ars é&lder. Hos idrottare dver 35 ars lder ér orsaken
till SCD néstan uteslutande akuta komplikationer till tidigt
debuterande kranskarlssjukdom [4, §5]. Dessa personer kan
t ex ha en bakomliggande familjér hyperlipidemi.

Hos personer med bakomliggande kranskarlssjukdom finns
en Okad risk for SCD i anslutning till intensiv fysisk aktivitet
(triggereffekt) t ex pa grund av inadekvat sammandragning av
fortrangda kranskédrlsavsnitt. Andra komplicerande mekanis-
mer vid idrott kan vara 6kat katekolaminfrislapp, 6kad trombo-
cytaggregering/-adhesion [6], hyperkalemi eller virmerelate-
rade komplikationer (dehydrering, varmeslag) [7]. Vid regel-
bunden fysisk aktivitet minskar dock den akuta triggereffekten
[8] medierad via olika mekanismer, som forbattrad endotel-
funktion (méatt som vasodilatation vid aktivitet), minskad trom-
bocytaggregering [6], minskat hjartarbete vid given belastning
samt positiva effekter pa de flesta klassiska riskfaktorer for
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ammanfattat

Plotsliga dodsfall hos unga idrottsutévare beror of-
tast pa tidigare odiagnostiserad hjartsjukdom. Orsa-
kande sjukdomar ar bl a hypertrof kardiomyopati,
koronarkarlsanomalier och arytmogen hdgerkam-
markardiomyopati.

De ar sallsynta, och mojligheten att forebygga de tra-
giska dodsfallen genom kardiell screening av unga
idrottare har diskuterats.

En slakthistoria med plotsliga dodsfall i unga ar
och/eller anstrangningsrelaterade symtom och/eller
patologiskt EKG hos unga idrottare kan identifiera
riskindivider i behov av ytterligare utredning.

Det ar viktigt att ha kannedom om vilka kardiella fynd
som &r att betrakta som normala tréaningseffekter
(»idrottshjarta«) for att undvika saval 6ver- som un-
derdiagnostik av riskindivider.

hjart—karlsjukdom [9-12]. Sammantaget erhélls pa sikt en risk-
reduktion av regelbunden fysisk aktivitet som vida dverstiger
den okade risken under sjélva aktiviteten.

Under 35 ars dlder. Vissa medfodda kardiovaskuldra defekter
medfor en storre risk for SCD i samband med intensiv fysisk
anstrangning &n vid vardagsaktiviteter. Personer med dessa
avvikelser kan ibland vara symtomfria och/eller sakna pato-
logiska fynd, t ex blasljud, vid vanlig fysikalisk undersok-
ning. Avvikelserna kan forbli oupptickta till det tillfalle med
extrem anstrangning da t ex en malign ventrikulér arytmi ut-
16ses. Sammantaget lider ca 0,2—0,3 procent av unga aktiva
av kongenitala hjartmissbildningar med 6kad risk féor SCD
vid idrott [1, 13].

Som vanligaste orsak till SCD i denna grupp rdknas hyper-
trof kardiomyopati, direfter foljer anomalt avgaende
kranskérl, arytmogen hogerkammarkardiomyopati och mer
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Otrédnad

Uthéllighetstranad

Septum 9mm 10 mm
Kammare 45-50 mm 50-55 (—60) mm
Bakvégg 9mm 10mm

Figur 1. Ekokardiografiskt Idngdsnitt ge-
nom védnster kammare, parasternal bild.
Till vdnster otrdnad ung person, till h6-
ger uthéllighetstrédnad jamnarig. Dimen-
sionsmatt for septum, bakvédgg och
kammardiameter for respektive kategori
(fran metaanalyser [25]) har angivits.

ovanliga orsaker som tillstind forenade med arytmier (langt
QT-syndrom, WPW-syndrom), vitier som aortastenos, kom-
plikationer till Marfans syndrom, myokardit, dilaterad kardio-
myopati m m [4].

Specifika avvikelser

Hypertrof kardiomyopati. Hypertrof kardiomyopati ér ett do-
minant arftligt tillstind med patologisk kammarhypertrofi.
Man berdknar att ca 1:500 personer dr drabbade [1]. Patien-
ter med allvarliga former av sjukdomen uppticks tidigt, och
somliga uppnar inte vuxen alder. Lindrigare former av sjuk-
domen kan forbli oupptéckta under ungdomsaren. Dessa per-
soner kan ha litta eller inga symtom och kan ocksa aterfinnas
bland elitidrottare. Plotsliga dodsfall vid idrottande ar den
vanligaste orsaken till SCD i denna grupp, och de anstrang-
ningsrelaterade dodsfallen intréffar foretrddesvis hos unga
personer. I 75—-95 procent av fallen ses EKG-forandringar.
Ett avvikande EKG hos idrottare skall darfor medfora vidare
utredning med ekokardiografi.

Anomalt avgdende koronarkérl. Anomalt avgdende koronar-
karl ar en medfodd avvikelse med anomala avgangar och/eller
forlopp av kranskérlen som medfor en »tillklimning« med se-
kundér myokardischemi. Vanligast ér att bade véanster och ho-
ger kranskarl avgar fran hoger sinus Valsalvae [14]. Tillstandet
kan forekomma utan eller med diskreta symtom men kan ock-
sa ge anstrangningsrelaterade besvér pa grund av ischemi. Dia-
gnosen har hittills stillts via koronarangiografi, men krans-
kérlens avgangar kan ibland visualiseras &ven med ekokardio-
grafi. Numera kan dven DT eller MR anvéndas [15].

Arytmogen hégerkammarkardiomyopati. Arytmogen hoger-

kammarkardiomyopati benimndes tidigare hogerkammar-
dysplasi. Sjukdomen innebér en gradvis omvandling/inlag-
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Figur 2. Ekokardiografiska langdaxelbil-
der (motsvarande Figur 1). Till vanster
patient med hypertrof kardiomyopati
och kraftigt fértjockat septum, till héger
dilaterad kardiomyopati med betydligt
storre vdnsterkammarlumen &n vad som
kan férklaras av uthallighetstréning.

ring av fett i hogerkammarviggen med aneurysmbildning
och forsdmrad funktion som ger risk for maligna arytmier
[16, 17]. Med tiden kan &ven vinster kammare involveras. |
Italien bedoms denna sjukdom vara den kanske vanligaste or-
saken till pl6tslig dod, delvis pa grund av att manga patienter
med hypertrof kardiomyopati redan ar upptéckta vid scree-
ningundersdkningar och har exkluderats fran idrott. Denna
diagnos ér ofta svér att stélla, men ekokardiografi brukar kun-
na ge diagnosen, speciellt om fragestillningen &r specifice-
rad. EKG kan visa avvikelser. I sammanstéillningar av ameri-
kanska fall av SCD tycks arytmogen hogerkammarkardio-
myopati vara ovanligt. Detta kan bero pa variationer i fore-
komst mellan lander men ocksa pa bristféllig diagnostik ret-
rospektivt. Av dessa skil blir prevalensen oséker men anges
till mellan 1:1 000 och 1:10 000 [18].

Vitier och Marfans syndrom. Aortastenos dr det dominerande
vitiet som orsak till SCD, men dven komplikationer till Mar-
fans syndrom bor beaktas [1, 19]. Férutom dverrorliga leder,
linsluxation och smala, ldnga extremiteter har dessa patienter
okad risk for aortadilatation och -dissektion sekundirt till
cystisk medianekros [20]. Diagnosen stélls med ekokardio-
grafi. DA syndromet ofta dr associerat med lang kroppslangd
bor det hallas i dtanke speciellt vad géller basketspelare samt
utdvare av andra idrotter dér stor kroppslangd innebér en for-
del, som volleyboll, simning och vissa friidrottsgrenar.

Arytmier. Medfodda sjukdomar som langt-QT-syndrom, Bru-
gada-syndromet och WPW-syndrom &r alla associerade med
SCD [16]. Dessa diagnoser kan ofta stillas med vilo-EKG,
men speciell arytmiutredning kan krévas.

Myokardit. 1 de stora retrospektiva amerikanska respektive
prospektiva italienska undersdkningarna betecknas myokar-
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dit som en ovanlig orsak till SCD. Kanske ar det vanligare &n
sa. Svenska studier av orienterare tyder pa att kronisk myo-
kardit skulle kunna ha varit en orsak till arytmier och SCD hos
orienterare pa 1980- och go-talen [21].

Gingse rekommendationer om avhéllsamhet fran elit-
idrott under sex manader efter sikerstilld myokardit bor fol-
jas och kardiologisk undersokning vidtas innan atergang i full
aktivitet kan ske [22]. Det bdsta botemedlet &r prevention,
och man bdr stodja rekommendationer om att inte idrotta vid
pagaende infektion.

»ldrottshjarta« — friskt eller sjukt ?

I begreppet »idrottshjirta« laggs i viss man olika betydelser i
dagligt tal och i vetenskaplig litteratur. Vi vill reservera be-
greppet for den normala anpassning till en hog fysisk aktivi-
tet som ses hos individer som dgnar sig at intensiv och lang-
varig traning. Under dynamiskt arbete med stora muskel-
grupper, sasom 16pning, skidakning och cykling, finns ett be-
hov av en stor 6kning av hjartminutvolymen for att tillfreds-
stilla syretransportkraven, och hjértat anpassar sig till detta
6kade volymarbete med en 6kning av kamrarnas inre dimen-
sioner. Detta ar vl kartlagt med ultraljudsmetodik vad avser
vansterkammaren [23]. Pa senare ar har dven studier av ho-
gerkammaren visat en motsvarande storleksdkning [24].
Hjértkamrarnas pumpfunktion, uttryckt t ex som graden av
forkortning av kamrarnas langd- och tvardiametrar eller ejek-
tionsfraktionen, fordndras inte signifikant.

Graden av hjértstorleksékning. Metaanalyser har visat att
otranade unga personers vinsterkammarvéggtjocklek uppgar
till ca 9 mm medan den hos elitidrottare i uthéllighetsgrenar i
genomsnitt 4r 10 mm [25]. En kraftigt 6kad véggtjocklek ar
alltsd inget som kan skyllas p& normal adaptation till idrott,
och som yttersta grins for normalitet hos uthallighetsidrot-
tande anvénder man ofta 1 3 mm, vilket dven det hor till de ab-
soluta ovanligheterna hos hjértfriska idrottare [26]. For
vinsterkammardimensioner géller att en slutdiastolisk vins-
terkammardiameter 6verskridande 62—63 mm aldrig bor till-
skrivas normal idrottsadaptation enbart [27].

Styrketréning kontra uthallighetstréning. 1 samband med sta-
tiskt tungt muskelarbete sker en kraftig blodtrycksokning
med en tryckbelastning for hjartat, till skillnad fran volymbe-
lastningen vid uthallighetstrining. Tidigt, d& ultraljudsdia-
gnostiken borjade tas i bruk for idrottsvetenskapliga kartlagg-
ningar, kom rapporter om att styrketrdning medfor en storre
okning av vaggtjockleken utan forstoring av kammarmatten,
nagot som en del senare studier dock inte funnit beldgg for
[28, 29]. Denna divergens i litteraturen vad géller hjartats pa-
verkan av styrketrdning kan sammanhéinga dels med metodo-
logiska faktorer, dels med eventuell anvdndning av anabola
steroider. Klart dr att ndgon dilatation av hjartrummen inte ses
efter styrketraning. Inte heller hos styrketrdnande personer
bor man avfarda en viggtjocklek 6ver 13 mm som normal-
fynd utan ytterligare utredning.

Beddmningsproblem och differentialdiagnostik. Det ar up-
penbart att det kan uppkomma gransdragningsproblem ge-
nom att en dilatation av hjartrummen dels kan ses som natur-
lig adaptation till idrott, dels kan férekomma i tidiga skeden
av t ex dilaterad kardiomyopati eller myokardit.

Likasa ger hypertrof kardiomyopati en viggtjockleksok-
ning som i grinsfall &r problematisk att skilja frdn en mer nor-
mal hypertrofi hos personer inom o6vre delen av normal-
spektrum. Hjértats diastoliska funktion, dvs fyllnadsfunktio-
nen, paverkas tidigt vid patologiska former av hypertrofi,
t ex vid hypertoni eller kardiomyopati. Den diastoliska hjért-
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funktionen dr normal hos friska idrottande personer dven med
en viggtjocklek inom Gvre referensintervallet [30, 31]. Aven
strukturellt och pa gensignaleringsniva har klara skillnader
mellan patologisk och fysiologisk hypertrofi identifierats [32].

For en korrekt bedomning av om ekokardiografiska fynd ar
normala eller ej for en idrottsutdvare fordras kunskap om grén-
serna for normalitet i forhallande till den idrott som utévas. En
triningsanamnes dr nodvindig, och ibland kan ett arbetsprov
ge vigledning. Det fordras mer trining &n motionsidrottande
ett par ganger i veckan for att utveckla en signifikant hjartstor-
leksokning! Bade over- och underdiagnostik kan forekomma
om elitidrottsmén genomgér ekokardiografi med sedvanliga
beddmningsgrunder och utan kinnedom om den grundlaggan-
de idrottsfysiologin. Savil en friskforklaring pa felaktiga grun-
der som en ogrundad sjuklighetsklassificering kan ha mycket
stor betydelse for den individuelle idrottaren. Dessa bedom-
ningar kraver omsorg och ofta specialistbeddmning. Komplet-
terande information, som fysikaliskt status, kroppsbyggnad,
kon, hereditet (eventuellt undersdkning av foraldrar eller sys-
kon), kan behova vigas in for att kunna skilja idrottshjarta fran
patologisk hjartforstoring. I speciella fall kan en period av tra-
ningsuppehall tillgripas; d& gar »idrottshjértat« i regress, men
ddaremot inte eventuell kardiomyopati.

EKG. Genom att uthéllighetstraning framfor allt ger en 6kning
av vinster kammares innerdimension men dven en liten 6k-
ning av viggtjockleken blir resultatet en betydande 6kning av
vansterkammarens muskelmassa. Detta tar sig uttryck i en
véansterkammarhypertrofibild i EKG. Géngse kriterier for
normalitet maste ddrfér modifieras dven avseende EKG. Ho-
gersidiga ledningshinder eller inkomplett skdnkelblock fore-
kommer ibland normalt som uttryck for den fysiologiska ho-
gerkammarhypertrofin. T-negativitet 6ver framvéggen eller
laterala brostavledningar liksom ST-sénkningar inom dessa
omraden kan forekomma som delfenomen i den fysiologiska
vansterkammarhypertrofin men bor inte avfardas som nor-
malvarianter utan en riktad anamnes och status och ett aktivt
stillningstagande till eventuellt behov av ytterligare utred-
ning. Detta eftersom den patologiska hypertrofin vid t ex hy-
pertrof kardiomyopati ger motsvarande forandringar och bor
uteslutas med hjélp av ekokardiografi.

EKG hos idrottare har hogt negativt prediktivt virde men
ett 1agt positivt, varfor flertalet ekokardiografiska undersok-
ningar foranledda av EKG-avvikelser i denna grupp kommer
att utfalla normalt. Detta faktum gor inte att man skall blun-
da for de EKG-avvikelser som uppdagas. Hos unga personer
som drabbats av plotslig hjartdod och som tagit EKG tidiga-
re i livet var detta i ménga fall patologiskt. I de fall da flera
EKG fanns sdgs ofta en progress av forandringarna [33].

De forandringar som kan ses vid idrottshjérta avseende ryt-
men &r i forsta hand en sinusbradykardi, ibland s& markerad att
det upptrdder nodal ersittningsrytm. Lagre grader av AV-
blockering som AV-block I samt AV-block Il av Mobitz typ 1
ar normalfynd som forekommer i 6kad omfattning hos uthal-
lighetstranade personer. AV-block II typ 2 eller totalblock f6-
rekommer séllan hos normala idrottare och bor alltid utredas.

Screening av elitidrottare diskuteras

Det har diskuterats mycket om screening av idrottare i nagon
form skulle minska risken fér SCD. I Italien dr kardiell scree-
ning lagstadgad for alla idrottare sedan 1971 [34]. Avenitex
Ungern ér kardiell screening utbredd, medan det i nordeuro-
peiska lidnder inte finns nagra enhetliga riktlinjer. Under
1990-talet kom amerikanska rekommendationer for kardiell
screening av idrottare pa collegenivd, framtagna av bade
American Heart Association och American College of Sports
Medicine [4]. Sveriges olympiska kommitté genomfor en
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screening av sina elitidrottare sedan slutet av 199o-talet. Ma-
let med screening ar forst och framst att identifiera personer
med kardiella tillstind som medf6r 6kad risk i samband med
idrottande, t ex hypertrof kardiomyopati eller aortastenos
[35]. Andra spin-off effekter finns, t ex identifiering av icke-
livshotande tillstand som hypertoni eller anstrangningsutlost
astma. Screeningundersokningen utgér dessutom ett tillfalle
till information om vitska, nutrition och idrott/infektioner.

Komponenter i screeningundersdkningar. Tankbara kompo-

nenter i screeningundersdkningar ar:

— Anamnes, med sérskild tonvikt pa anstringningsrelaterade
symtom (brostsmérta, yrsel/svimning) samt hereditet.

— Fysikalisk undersokning, inklusive blodtryck, hjart-lung-
auskultation och perifera pulsar.

— 12-avlednings-EKG, mer praktiskt och kostnadseffektivt
an rutinekokardiografi. De allra flesta patienter med hyper-
trof kardiomyopati har patologiska EKG-fordndringar,
men metoden har 1ag specificitet pa grund av den hoga fre-
kvensen »normala« EKG-fordndringar hos valtrdnade
idrottare.

— Ekokardiografi, pavisar strukturella kardiovaskuldra malfor-
mationer till skillnad fran EKG och har ddrmed hogre speci-
ficitet. Nackdelar ar tillgéngligheten, tidsatgang, kostnader
samt behov av eventuella kompletterande undersdkningar.

— Arbetsprov, av virde speciellt vid anstrangningsrelaterade
besvér for att pavisa arytmi eller ischemi. Normal arbetsfor-
maéga och EKG-reaktion vid arbetsprov utesluter dock inte
en kongenital abnormitet.

Fér och emot mer extensiv screening. En kardiell screening
innefattande anamnes och fysikalisk undersdkning &r inte till-
racklig for att hitta merparten av aktuella tillstind (f6r lag spe-
cificitet). Italienska erfarenheter, med mer extensiv screening
innefattande anamnes, status, vilo-EKG och step-test, tyder
pa att denna kan sdnka dodligheten i hypertrof obstruktiv kar-
diomyopati [15]. Man menar att ca 10 procent av initialt
screenade personer blir aktuella for kompletterande utred-
ning med t ex ekokardiografi, vilket skulle begriansa kostna-
den och tidsatgangen jaimfort med att gora ekokardiografi pa
alla. Inte heller dessa unders6kningar mojliggoér en 100-pro-
centig identifiering av riskindivider (rdcker inte for att hitta
arytmogen hégerkammarkardiomyopati och anomalt avga-
ende koronarartirer t ex). Det finns flera invindningar mot
mer extensiv screening, t ex bristande kostnadseffektivitet
och att man riskerar att hitta fler falskt positiva fynd &n sant
sjuka (Bayes’ teorem pé grund av 1ag prevalens av relevant
sjukdom i denna generellt friska population).

Rekommendationer. Europeiska kardiologforeningen (ESC)
tillsatte 2002 en expertgrupp i idrottskardiologi. Denna grupp
kommer under 2004 med europeiska rekommendationer av-
seende kardiell screening av elitidrottare, innefattande anam-
nes, status och vilo-EKG. Vi i Sverige behdver dirmed ock-
sa engagera oss i fragan om screening inom respektive idrott.
Inom svensk fotboll rekommenderas redan frén 2003 scree-
ning av elitspelare, motsvarande ESCs rekommendationer.
Det finns egentligen ingen anledning att tro att dessa skulle
vara tillampliga endast pa fotbollsspelare, utan liknande re-
kommendationer kan komma att félja inom andra idrotter.
%
Potentiella bindningar eller javsférhallanden: Inga uppgivna.
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SUMMARY

Sudden death during exercise in young athletes is usually caused by previously
undiagnosed heart disease. The most frequent underlying diseases are hypertro-
phic cardiomyopathy, coronary artery anomalies and arrhythmogenic right ven-
tricular cardiomyopathy. The possibility of carrying out screening to prevent
these tragic cardiac deaths in young athletes has been discussed. A history of sud-
den cardiac death at a young age among relatives and/or the occurrence of exer-
cise related symptoms in the active sportsperson may identify some of the indivi-
duals at risk. A pathological ECG is also a risk factor, especially in combination
with a history of abnormal findings upon physical examination. For a correct
evaluation of the young athlete, it is important to be aware of the normal variation
of cardiac findings in athletes (»athlete’s heart«).
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