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Reverserad arteriell perfu-
sion hos tvillingar  represente-
rar inte vardagsobstetriken men
illustrerar ändå ett intressant
tillstånd, som kan ge ökad kun-
skap om den normala foster-ut-
vecklingen och ge oss infalls-
vinklar till mer vardagliga ob-
stetriska problem.    

Dizygota och monozygota tvilling-
graviditeter uppträder i en frekvens av
1/80 respektive 1/300 av alla födslar
[1]. De dizygota graviditeterna varierar
dock mellan olika etniska grupper och
med utbudet av in vitro-fertilisering
och ovulationsinduktioner, maternell
ålder och slutligen heriditet. Monozy-
gota graviditeter är generellt sett de mer
vulnerabla, men de med separerade fos-
terhinnor (dikoriotiska, diamniotiska)
och ofta separata placentor, kan delvis
jämställas med de dizygota. 

Majoriteten (60–70 procent) av alla
monozygota graviditeter är monokorio-
tiska och det är i denna typ av gravidite-
ter med gemensam placenta som kärl-
förbindelser och potentiella fetofetala
transfusioner kan uppträda, vilket kan
få allvarliga hemodynamiska konse-
kvenser [2]. De kliniskt viktiga anasto-
moserna är de arteriovenösa, som för-
knippas med  tvilling till tvilling-trans-
fusionssyndromet (Twin to twin trans-
fusion syndrome), och de arterio-arteri-
ella som kan ge upphov till reverserad
arteriell perfusion hos tvillingar (Twin
reversed arterial perfusion, TRAP).

Anastomoser är dock betydligt van-
ligare i monokoriotiska graviditeter än
antalet observerade komplikationer [3].
Sannolikt beror detta inte bara på anta-
let anastomoser utan också på typen av
anastomoser.

Normalt balanserar sannolikt ana-
stomoserna varandra men om denna ba-
lans rubbas kan komplikationer tillstö-
ta. Patologiska anastomoser har också
beskrivits i  dikoriotiska graviditeter,
men detta har ibland kunnat förklaras av
att anastomoserna anlagts sekundärt till
placentainfarkter [4]. 

Ett postnatalt exempel på balansera-
de anastomoser från kuriosakabinettet
är det siamesiska tvillingbrödraparet
Chen/Eng.  Den ena brodern lär inte ens
ha känt sig påverkad när hans bror drack
alkohol [5]. Men när den ena sederme-
ra dog, och den hemodynamiska balan-
sen rubbades, avled den andra blott nå-
gra timmar senare. Enligt obduktions-
resultatet förblödde den andre, in i sin
döda bror.

Tvilling till tvilling-transfusions- syn-
dromet uppträder i 4–35 procent av mo-
nokoriotiska graviditeter. Den kliniska
bilden i uppenbara fall är en tillväxthäm-
mad anemisk donator-tvilling, som ofta

är oligohydramniotisk och en recipient
med hydrops, polycytemi och polyhy-
dramnios [3]. Spridningen i incidens be-
ror sannolikt delvis på urvalskriterier och
vilken grad av viktskillnad respektive
grad av skillnad i Hb som tillämpas. I ex-
tremfall av syndromet uppkommer ett
tillstånd kallat »stuck twin» med en utta-
lat tillväxthämmad donatortvilling utta-
petserad av amnion.

Trots den dystra beskrivningen finns
publicerat serier med fetal terapi vid
detta tillstånd med möjligheter till över-
levnad för bägge [6].

Betydligt ovanligare tillstånd
I fall av reverserad arteriell perfusion

hos  är situationen en annan [7, 8]. Det-
ta tillstånd är betydligt ovanligare och
uppskattas till 1/35 000 födslar. Här tror
man alltså att etiologin är arterio-arteri-
ella anastomoser och att den ena tvil-
lingen, donatortvillingen, fungerar som
en »pump» av deoxygenerat blod via
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Figur 1. Frontalbild av den akardiska tvillingen. Notera avsaknaden av ögon och näsa,
den slitsformade öppningen i munnen, de assymetriskt korta övre extremiteterna,
omfalocelet samt imperforerad anus.



umbilikalartärerna till recipienttvilling-
en. Denna saknar vid reverserad arteri-
ell perfusion hos tvillingar alltid hjärta
och detta förklarar benämningen »akar-
disk» tvilling. 

Det har spekulerats om den funda-
mentala störningen är en primär avsak-
nad av recepienttvillingens hjärta eller
om donatortvillingen har någon form av
hemodynamiskt övertag [8, 9]. Dona-
tortvillingens syrefattiga blod, som
egentligen är avsett för syresättning i
placenta, går istället till recepienttvil-
lingen via aorta abdominalis och leder
till uppkomsten av svåra strukturella
missbildningar tidigt i organgenesen.
Ofta saknar recepienttvillingen den ena
umbilikalartären. Kromsomavikelser
hos recepienttvillingen finns beskrivna,
men det anses inte vara den primära or-
saken till missbildningarna [7]. 

Indelas i fyra grupper
Reverserad arteriell perfusion hos

tvillingar beskrevs redan på 1500-talet
och indelas i fyra grupper beroende på
den akardiska tvillingens morfologi:

Acardius achephalus, den vanligas-
te formen, som saknar huvud och tora-
kala organ; Acardius amorphus utan nå-
gra identifierbara strukturer alls; Acar-
dius myelchephalus/anceps med en el-
ler flera extremiteter och huvud samt
slutligen Acardius acormus, den ovanli-
gaste, med bara ett huvud.

Gemensamt är att de saknar hjärta
och hela den fetala perfusionen upprätt-
hålls av den friska donatortvillingen [7,
8, 9]. Denna riskerar dock att utveckla
hjärtsvikt, med hypertrofi av höger
kammare, sannolikt på grund av det
ständigt ökande kardiovaskulära beho-
vet. Sekundärt till detta är risken för
prematurbörd och den höga mortalite-
ten, 50 procent, för donatortvillingen.

Olika strategier
Olika strategier har rekommenderats

vid konstaterad reverserad arteriell per-
fusion hos tvillingar [10,11]. Då detta
tillstånd är extremt ovanligt finns väl
ingen given strategi, men erfarenheter
från handläggning av det vanligare till-
ståndet tvilling till tvilling-transfu-
sionssyndromet kan tänkas tillämpas
även här.

Det tekniskt enklaste är naturligtvis
ett avbrytande av »hela» graviditeten,
trots den normala donatortvillingen,
motiverat av den höga mortaliteten.

Det kanske mest tilltalande alternati-
vet är laserkoagulering av anastomoser
alternativt ligering av recepienttvilling-
ens navelsträng. Detta kan göras med
tunna endoskopiska instrument (feto-
skopi) eller via ultraljud [10]. 

En annan strategi är selektiv abort av
recepienttvillingen [11]. Detta har be-
skivits via sectio parva men med en hög

risk för intra- och postoperativa kompli-
kationer. 

Slutligen kan aktiv expektans med
symtomatisk terapi vid behov tilläm-
pas. Detta kräver en stor kunskap i ult-
raljud och fetal kardiologi för att tidigt
upptäcka tecken till hjärtsvikt [9].

Denna fallbeskrivning illusterar
denna sistnämnda strategi, aktivt över-
vakande och prematur sectioförloss-
ning i vecka 33+.

Essentiell hypertoni
enda medicinska riskfaktorn
Patienten var en 35-årig kvinna, II

gravida I para, utan anamnes eller heri-
ditet för missbildningar. Den enda me-
dicinska riskfaktorn inför denna gravi-
ditet var en essentiell hypertoni, som
inte krävt behandling mellan graviditer-
na. Första graviditeten avslutades med
sectio i vecka 36+ på grund av stigande
blodtryck.

Vid första läkarbesöket i den aktuel-
la graviditeten gjordes ett ultraljud i
vecka 9+ och man såg då ett monoko-
riotiskt, diamniotiskt  tvillingpar utan
hjärtaktivtet i den ena tvillingen. I detta
läge misstänktes missed abortion i den
tvillingen, den andra var helt normal.

Ultraljudsundersökningen upprepa-
des i vecka 14 och då sågs inga uppen-
bara strukturella missbildningar i den
levande tvillingen, men den utan hjärt-
aktivitet hade forsatt att växa. Patien-
tens blodtryck hade stigit; det föranled-
de insättning av antihypertensiv medi-
cinering (metyldopa 250 mg x 3).

Ett nytt ultraljud i vecka 23 visade
inga tecken till hjärtsvikt hos den levan-
de tvillingen medan den »döda» sakna-
de hjärta och var hydropisk. Man hade
då ett intryck av att fostervattenmäng-
den var lätt ökad. I vecka 27 diagnosti-
serades polyhydramnios, men den le-
vande tvillingen växte längs sin kurva
(50 percentilen). Patienten insattes på
indometacin 25 mg x 2, för att om möj-
ligt minska fostervattenmängden och
förhindra förtidsbörd.

Adekvat tillväxt
Först då klarnade diagnosen reverse-

rad arteriell perfusion hos tvillingar,
men då ingen erfarenhet fanns av feto-
skopi eller annan invasiv terapi intensi-
ferades monitoreringen med  ultraljud
och kardiologisk undersökning med
doppler och M-mode varje vecka. Un-
dersökningar till vecka 30 visade adek-
vat tillväxt och ingen ytterligare ökning
av fostervattenvolymen. 

I vecka 32 visade den levande tvil-
lingen tecken till kardiomegali och hö-
gerkammarsvikt med trikuspidalregur-
gitation, och man avslutade samma dag
graviditeten med ett akut kejsarsnitt. 

Den levande tvillingen var en gosse
med födelsevikt 1 733 g och Apgarpo-

äng 1–5–6. Barnet intuberades omgå-
ende och överfördes till neonatalavdel-
ning där tillståndet snabbt stabilisera-
des.

Det postpartala förloppet var okom-
plicerat för modern.

Postmortemundersökning av recepi-
enttvillingen visade ett gossefoster med
hydrops och dysmorfa drag (Figur 1). 

Födelsevikten var 1 615 g. Varken
ögon eller näsa påträffades, munnen var
endast en liten slits och små öppningar
påträffades på öronens plats. Övre ex-
tremiteterna var assymetriskt förkorta-
de med felställningar och tre respektive
fyra fingrar. Nedre extremiteterna var
förkortade och felställda med fyra tår
vardera. Ett 4,5 cm stort omfalocele
med tarminnehåll förelåg. De intraab-
dominella organen var förenade till ett
paket bestående av vävnad från njurar,
blåsa, binjure samt en del av esofagus.
Ingen lever eller mjälte kunde identifie-
ras. Anus var imperforerad. 

I torax påträffades inget hjärta och
endast en rudimentär, enlobig, vänsterl-
unga. CNS förevisade uttalad hydroce-
falus. Navelsträng med tre kärl. Bilden
var förenligt med Acardius anceps.

Kräv er stor kunskap
Detta fall är en illustration till hur de

finstämda mekanismer som opererar
under fosterlivet ibland, av oklar anled-
ning, havererar. Att med säkerhet kunna
diagnostisera ovanliga tillstånd som
detta (1/35 000), och dessutom följa och
kunna avgöra när man bör förlösa krä-
ver stor kunskap. Detta gäller både kun-
skapen om naturalförloppet och att veta
vilka tidiga varningstecken som kan
diagnostiseras. 

När det gäller terapi är vi ännu så
länge i Sverige, lika väl som i Singa-
pore, hänvisade till expektativ »behand-
ling».  Några enhetliga allmänt accepte-
rade riktlinjer för övervakning och in-
tervention har inte etablerats  men kar-
diotokografi (CTG), biofysisk profil,
samt förekomst/avsaknad av ascites
och/eller pleuravätska kan väl anses
som ett minimum [9]. Dessutom föror-
das att undersöka donatortvillingens
hjärta med M-mode (kardiomegali?)
och doppler (tricupspidalis regurgita-
tion?). 

I  en inte alltför avlägsen framtid kan-
ske man kan radikalt åtgärda detta med
exempelvis fetoskopi, men dessa erfa-
renheter kommer sannolikt att vinnas
först från det vanligare tillståndet tvil-
ling till tvilling-tr ansfusionssyndromet.
Laserkoagulering håller nu på att ut-
vecklas och resultaten är lovande [12].

Kan ge ökad kunskap
Detta fall representerar naturligtvis

inte vardagsobstetyriken men illustre-
rar ändå ett tillstånd som kan ge ökad
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kunskap om den normala fosterutveck-
lingen och ge oss infallsvinklar till mer
vardagliga obstetriska problem.

Centralisering borde
vara en självklarhet
Ett tillstånd som reverserad arteriell

perfusion hos tvillingar med en fre-
kvens på 1/35 000 är av naturliga orsa-
ker inget man varken i ett land som Sve-
rige eller Singapore (med 3 miljoner in-
vånare och en familjepolitik som gyn-
nar tvåbarnsfamiljer) får någon större
rutin på. 

Det föder en annan tanke. Det vore
rimligt att dessa få fall centraliserades
lika väl som all annan avancerad vård. I
ett land som Singapore där ekonomiska
intressen ibland försvårar samarbete är
detta kanske ogenomförbart. 

För ansvariga i Sverige, vars sjuk-
vård brottats med ekonomiska svårig-
heter, borde det däremot vara en själv-
klarhet.
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Dysfagi är ett relativt vanligt
symtom som kan ha flera bak-
omliggande orsaker. En ovanlig
orsak är Forestiers sjukdom,
med stora osteofyter längs fram-
sidan på halskotpelaren som
komprimerar esofagus. Här be-
skrivs ett sådant fall, och en kort
presentation av Forestiers sjuk-
dom ges.

Dysfagi kan ha många bakomliggan-
de orsaker, till exempel krikofaryngeal
spasm, akalasi, strikturer, tumörer, in-
flammationer, neurologiska skador,
slemhinnepåverkan och divertiklar. En
ovanlig orsak till dysfagi är hypertrofis-
ka cervikala osteofyter [1]. Det finns
flera ryggsjukdomar som kännetecknas
av överbryggande förbeningar i kotpe-
laren, till exempel Forestiers sjukdom
eller ankyloserande hyperostos. Det
mest karakteristiska vid Forestiers sjuk-
dom är överbryggande förbeningar på
kotkropparnas framkanter, under och
ibland i ligamentum longitudinale ante-
rior. Den sedan flera år vedertagna be-
nämningen på detta sjukdomstillstånd
är DISH (diffus idiopatisk skeletal hy-
perostos) [2, 3].

Epidemiologi,
patogenes och klinik
Forestiers sjukdom är en systemisk

reumatologisk sjukdom med okänd
etiologi [2]. Den franske reumatologen
Jacques Forestier (1890–1978) och hans
spanske kollega Jaime Rotes-Querol
beskrev sjukdomen 1950 [3, 4]. Fores-
tiers sjukdom är dubbelt så vanlig hos
män som hos kvinnor och drabbar fram-
för allt medelålders och äldre männi-
skor. Tillståndet är vanligast i 60–70-
årsåldern [1, 2]. I en stor finsk studie
från mitten av 1980-talet, där 9 000 per-
soner röntgenundersöktes, fann man
Forestiers sjukdom hos 3,8 procent av
männen och hos 2,6 procent av kvinnor-
na. Prevalensen ökade med stigande ål-
der. Hos de undersökta som var äldre än
70 år var frekvensen hos män med Fo-
restiers sjukdom 10,1 procent och hos
kvinnorna 6,8 procent [5].

Förändringarna startar i kotkroppar-

nas muskel–ligamentfästen med, i bör-
jan, bindvävsproliferation, senare fi-
brokartilaginär metaplasi och därefter
ossifikation, som breder ut sig vidare,
framför allt under och i ligamentum
longitudinale anterior. Osteofyterna
möter varandra och bildar överbryggan-
de ankyloserande hyperostoser [6]. Di-
agnosen grundas på de röntgenologiska
fynden, som är typiska för sjukdomen.
De vanligaste kliniska symtomen är
stelhet och viss smärta i ryggen. Hos en
del patienter föreligger ledbesvär,
många av patienterna med Forestiers
sjukdom har en muskel–ligamentfäste-
relaterad nybildning av ben. Hos en del
är ledförändringarna asymtomatiska,
medan andra kan ha besvär från framför
allt armbågsleder, skuldror, höfter, knän
och fotleder. De kan även utveckla häl-
sporre med värk [7, 8].

Försämring kan uppträda vid inakti-
vitet, samt kallt och fuktigt väder. Dys-
fagi föreligger hos mer än var tionde pa-
tient och det finns olika förklaringar om
hur symtomen uppkommer. De två teo-
rier som oftast nämns är att dysfagisym-
tomen uppkommer genom mekanisk
tillklämning av esofagus på grund av
osteofyter på halsryggradens framsida;
dessutom kan osteofyterna ge en mjuk-
delsinflammation som påverkar esofa-
gus [6, 8, 9].

Vanliga laboratorieprov är normala,
inklusive SR. Hyperglykemi och diabe-
tes mellitus typ II är enligt litteraturen
överrepresenterade vid Forestiers sjuk-
dom.

Detta är dock kontroversiellt, många
av patienterna är överviktiga och äldre,
en patientgrupp där diabetes typ II van-
ligen återfinns. I en artikel från 1995
fann man ingen skillnad i prevalensen
för diabetes mellan patienter med Fo-
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