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Kranskirlsanomali vanlig orsak
till plotslig hjartdod hos unga

Ovanlig diagnos som kraver riktad utredning for att inte missas
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Kranskirlsanomali dr ett ovanligt tillstand med potentiellt
livshotande konsekvenser. Ett antal olika kranskérlsanoma-
lier forekommer, varav de med storst risk for allvarliga sym-
tom dr de som omfattar kranskérlens avgang fran aorta. Det
ar svart att fa fram tillforlitliga prevalenssiffror, men publice-
rade data talar fér en prevalens kring 0,1-0,3 procent for
kranskirl med avgang fran motsatt sinus Valsalva [1]. Det
finns dock studier som talar for en incidens pa 1,07 procent
[2]. Nér det giller plotslig hjartdod hos unga #r kranskérls-
anomalier bland de vanligaste bakomliggande diagnoserna. I
en amerikansk genomgang av plotsliga dodsfall och 6verle-
vande efter hjirtstopp hos idrottare i USA under 27 ars tid
fann man att kranskérlsanomali var den nist vanligaste kar-
diovaskulidra orsaken, nést efter hypertrof kardiomyopati [3].
Vid en genomgang av obduktionsresultat hos militdrrekryter
under 25 ars tid [4] var anomalt mynnande kranskiirl den van-
ligaste enskilda orsaken till plotslig, hjartrelaterad dod, med
myokardit som andra vanligaste diagnos.

Plotslig dod finns framfor allt beskriven i samband med
vianster huvudstam [2, 5, 6] mynnande fran héger sinus, men
hjartstillestand kan ocksa intriffa vid héger kranskérl avga-
ende fran vénster sinus [7]. Dessa plotsliga dodsfall intréffar
under eller direkt efter fysisk anstringning. Flera tdnkbara
orsaker till cirkulationspaverkan har diskuterats, sisom en
tillklamning av kranskérlet mellan aorta och arteria pulmo-
nalis vid anstrdngning samt en mycket sniv vinkel vid ut-
gangen fran aorta somvid 6kat tryckiaortakldms at ytterliga-
re [6, 8]. Senare ars mojlighet till undersokning med intrako-
ronartultraljud talar dock for att det ar fortringningen avden
intramurala delen av kranskérlet, vilken tilltar i systole, som
orsakar flodeshindret. Den hypoplasi av kérlet som uppkom-
mer till f6ljd av kirlutvecklingen intramuralt tros ocksa vara
en bidragande faktor [2].

Kan vara svart att stilla diagnos
Symtomatiska patienter har ofta klassiska symtom pa kar-
diell ischemi sdsom anginds bréstsmérta och dyspné, men
dven svimning i samband med anstrdngning. EKG kan visa
ST-T-foréandringar i akutskedet, och infarktutveckling kan
bekriftas med stegring av S-troponin. Diagnosen kan i vissa
fall stéllas eller misstdnkas med ekokardiografi [9], men som
patientfallet nedan illustrerar kan metoden, beroende pa
svarigheten att veta precis i vilket plan det intramuralt forlo-
pande Kkirlet skirs, felaktigt ge en bild av normalt avgaende
kirl. Tillstandet verifieras med DT-angiografi, vilken ger en
god bild av det anomala kérlets ursprung, férlopp och relation
till omkringliggande strukturer [10-12], eller med konventio-
nell koronarangiografi. Intrakoronart ultraljud kan anvin-
das for virderingen av dynamisk stenoseringsgrad infoér be-
slut om operativ atgird [2].

I litteraturen rekommenderas av de flesta forfattare kirur-
gisk atgird av vinster kranskiirl fran hoger sinus Valsalva,

medan behandlingen av det motsatta &r mera omdiskuterad.
Aven ballongvidgning och stentbehandling diskuteras, och
forsok har gjorts, framfoér allt pA anomalt mynnande hoger-
karl.

FALLBESKRIVNING

En17-arig pojke inkom till akuten efter att ha fallit ihop under
fotbollstraning. Sjukvardskunnig askadare pa plats kunde
inte palpera nagra pulsar varvid hjart-lungriaddning starta-
des och pagickil,5-2 minuter innan patienten vaknade spon-
tant. Under ambulanstransporten fick patienten ytterligare
en kort medvetandeforlust. Blodtrycket mittes da till 60 mm
Hg men steg efter att han fatt intravends vitska. Vid ankoms-
ten till sjukhuset var patienten vaken med ett blodtryck pa
90/50 mm Hg och litt illamaende. Ett forsta EKG klockan
19.40 visade sinusrytm 79/min, diskret ST-hojning pa cirka 1
mm i V1-V3 och ST-sénkningar V4-Ve, Figur 1. P4 nista EKG
klockan 20.17 hade ST-férdndringarna néstan gatt helt i re-
gress, Figur 2. Oversiktlig ekokardiografi pa akuten visade
ingen bild som vid hypertrof kardiomyopati. Ett férsta tropo-
nin lag under 5 ng/1. Patienten lades in pa hjirtintensivvards-
avdelning, och allméntillstandet normaliseras snabbt.

Tidigare synkopeutredning utan pavisad kardiell genes
Patienten var tidigare frisk, men hade utretts pa ett annat
sjukhus tva ar tidigare pa grund av brostsmérta och synkope
under trining. Utredningen da bestod i telemetriévervakning
och ekokardiografi som bada utf6ll utan anméirkning. Efter
misstanke om bindvivssjukdom gjordes en DT-underskning
av aorta, som befanns vara normal, samt ett arbetsprov med
en nagot flack blodtrycksstegring men i 6vrigt normala fynd.
Ett tilt-test gjordes slutligen med blodtrycksfall till 50 mm Hg
systoliskt efter 20 minuter. Bedomningen blev vasomotorisk
svimning. Patienten fortsatte trina men hade vidare begréin-
sande symtom i form av brostsmirta och presynkopekénsla i
samband med fysisk anstrdngning.

Riktad utredning avseende kranskarlsanomali

Vid vardtillfillet pa sjukhuset utvecklade patienten EKG-
miéssigt T-negativisering, och S-troponin steg till 689 ng/1.
Fullstindig ekokardiografi visade hypokinesi fran mid-
ventrikulért lateralt, apikalt, septalt och anteriort samt dven
nagot apikalt inferiort. Ejektionsfraktion bedémdes visuellt
till cirka 50 procent. Vad giller kranskérlen gav riktad under-
sokning utford av erfaren ekokardiografor en bild av normalt
mynnande kranskirl. Koronarangiografi inklusive intrako-
ronart ultraljud dagen efter patientens ankomst till sjukhuset
visade rena kirl, men en excentriskt forsnidvad vianster hu-

HSAMMANFATTAT

Kranskadrlsanomali &r en ovanlig
diagnos men bland de vanligaste
diagnoserna bakom plotslig
hjartdéd hos unga.
Symtomatiska patienter har
typisk angina och/eller synkope i
anslutning till anstrangning.

Standardutredning for synkope
kan inte med sdkerhet utesluta
diagnosen.

Nér tillstandet misstanks kan
det pavisas med DT-angiografi
och/eller konventionell koronar-
angiografi.



KLINIK & VETENSKAP FALLBESKRIVNING

Figur 1. EKG vid ankomst till sjukhus. Diskret ST-hojning
pa cirka 1 mm i V1-V3 och ST-sdnkningar V4-V6.

Figur 2. EKG cirka en timme efter ankomsten. ST
ringarna dr ndstan heltiregress.

vudstam med en dynamisk yttre kompression som forvérra-
des i systole. For ytterligare kartldggning bestélldes en
DT-angiografi fran en barnréntgenverksamhet. Undersok-
ningen bekriftade diagnosen: en anomalt avgaende vinster
huvudstam fran hoger sinus Valsalva med en intramuralt (i
aortaviiggen) forlépande del och sniv avgangsvinkel, som dér-
efter passerar mellan aorta och pulmonalisartiren for att na
vianster kammare, Figur 3. Vid riktad eftergranskning av da-
tortomografin fran tidigare utredning kan samma anatomis-
ka férhallanden ses.

Kirurgisk korrektion

Kontakt togs sedan med toraxkirurg pa annan ort, och efter
tre dagar 6verfordes patienten for akut operation. Vid denna
operation 6ppnades den intramuralt férlopande delen av vin-
ter huvudstam inifran aorta och ett nytt ostium for viinster
huvudstam skapades i vinster sinus Valsalva. Diarigenom av-
hjélps stenoseringen av kérlet i det intramurala forloppet och
kirlet far en normal avgangsvinkel. Det per- och postoperati-
va forloppet var komplikationsfritt, och patienten férdes till-
baka till hemsjukhuset for postoperativ vard och mobilise-
ring. Han skrevs ut till hemmet tva dagar senare, vilmaende
och mobiliserad.
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Figur 3. DT-undersokning av kranskarl med vdnster huvudstam
avgdende fran hoger sinus Valsalva, med sndv avgangsvinkel
och ett forlopp mellan aorta och a pulmonalis.

Vid uppféljande besok 2,5 manader efter operationen var
patienten symtomfri och uppvisade ekokardiografiskt helt
normal vinsterkammarfunktion med nirmast total regress
av tidigare hypokinesi.

DISKUSSION

Dennafallbeskrivningillustrerar ett ovanligt tillstdnd med po-
tentiellt dodlig utgang dir diagnosen kan stiillas med relativt
lattillgdngliga bilddiagnostiska metoder om den missténks.
Synkope under anstréngning ir ett alarmsymtom for allvarlig
kardiell &komma, och kombinationen av synkope och brost-
smirta vid anstrangning bor foranleda kranskirlsutredning,. I
detta fall hade diagnosen kunnat stéllas under den forsta ut-
redningen om den hade misstéankts. Utredning vid misstanke
om den vanligaste orsaken till anstringningsrelaterad plotslig
d6éd hos unga - hypertrof kardiomyopati - innefattar EKG, eko-
kardiografi och riskvérdering med arbetsprov, men som fallbe-
skrivningen illustrerar kan ingen av dessa undersdkningar ute-
sluta den nést vanligaste orsaken, kranskérlsanomali.
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E SUMMARY

17-year old male was admitted after syncope during exercise,
exhibiting transient ST-elevation, raised troponin T levels and
regionally hypokinetic myocardium. Further investigation revealed

a left main coronary artery arising from the right sinus valsalva, a
narrow vessel with an intramural course resulting in compression
during systole. The patient had presented previously with chest pain

and syncope during physical exercise. After CT-angiography, ECG, Tilt-

test and ECHO he was diagnosed with vasomotor induced syncope.
Anomalous coronary arteries have been found to be one of the three
most common causes of sudden cardiac death in young individuals.
Symptomatic individuals present with chest pain and/or syncope
on exertion. Diagnosis can be made by coronary angiography or CT
angiography. Standard investigation of syncope is likely to miss the
diagnosis. The management of left main coronary arising from the
right sinus valsalva is generally surgical.



