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Coarctatio aortae innebér en férsnévning av aorta descen-
dens, i regel strax efter avgangen av vanster arteria subclavia
(Figur 1). Coarctatio aortae ar en relativt vanlig kongenital
hjart—karldefekt och utgdr 5-10 procent av alla medfédda
hjartfel. I Sverige fods arligen 50-100 barn med detta fel, med
manligdominans, ca2:1. Samtidig férekomstav andra hjartfel
arinte ovanlig, mendennaartikel diskuterar i forstahand den
»rena« koarktationen, dvs utan samtidiga andra allvarliga
hjartfel. Koarktation ar kraftigt associerad med bikuspid aor-
taklaff, och man raknar med att minst 75 procent har sadan.
Aven férekomsten av aneurysm i den cerebrala cirkulationen,
i circulus Willisi, &r 6kad; merparten ar dock asymtomatiska.
Genesen ar okédnd, men man har spekulerat dels éver om co-
arctatio aortae &r en generell artarsjukdom med defekt bind-
vay, dels éver om det finns en relation mellan duktusvavnad
och utveckling av koarktation [1].

Dyster prognos utan behandling

Obehandlad har coarctatio aortae dyster prognos. Risken for
dod vid symtomgivande hoggradig koarktation har i historis-
ka material angetts till 60 procent fore 1 ars alder. De som
overlevde till 2 &r hade en mediandverlevnad pa 32 ar, och
dodsorsaken var vanligen cerebral blédning eller hjartsvikt
[2]. Gravida kvinnor med odiagnostiserad koarktation anses
utgdra en grupp med jamforelsevis hdg eller mycket hog risk
for aortadissektion under graviditeten, men manga av de siff-
ror som anges i litteraturen ar gamla och svara att validera i
nyare undersokningar [3].

Det ar alltsa viktigt att stalla diagnosen tidigt, och diagno-
sen kan dessutom stéllas genom en mycket enkel atgard: blod-
trycksmatning i benen. I vissa fall forblir tillstdndet oupp-
tackt, och da stalls diagnosen i sena tonar eller i vuxen alder, i
samband med screening av elitidrottare eller som bifynd vid
annan undersokning. D& ar i regel koarktationen lindrigare,
och dessaindivider ar oftastasymtomatiska. Riskernamed en
oupptackt coarctatio aortae bestar framst av hypertona kom-
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Figur 1. Tat koarktation, 2—3 mm, med poststenotisk vidgning.

plikationer i évre kroppshalvan men ocksa av risk for hjartpa-
verkan och vidgning av aorta ascendens. Det finns ocksa fall
dar diagnosen stalls forst efter ett ovantat, plotsligt dodsfall
hos en »frisk« individ, orsakat av en massiv cerebral blédning.
Vi vill med néagra fallbeskrivningar lyfta fram diagnosen
coarctatio aortae hos yngre da vi tycker oss se allt fler fall som
har fatt hypertonidiagnos utan att man uteslutit coarctatio
aortae. Diagnosen ar mycket latt att stélla, och att missa den
kan potentiellt utsatta patienten fér en stor och onédig risk.

PATIENFALL

Fall 1 ror en 22-arig kvinna som sokte lakare pa grund av
dyspné efter en langre flygresa. Vid DT-undersdkning for att
utesluta lungemboli noterades att torakalaorta sdg avvikande
ut — koarktation? Transesofagealt ultraljud gjordes, och déar
noterades att det foreldg ett avvikande och turbulent flodes-
monster i aorta descendens, men nagon gradient talande for
koarktation kunde man inte fanga. Man noterade dock att
aorta descendens var hypoplastisk och avsmalnande.

P& misstanke om coarctatio aortae remitterades patienten
till GUCH-centrum Ostra (GUCH, grown-up congenital heart
disease). Vid genomgadng av anamnesen noterades att patien-
ten under uppvaxttiden haft mycket vérk i nedre extremite-
terna, »vaxtvarke, som periodvis varit plagsam och stérande.
Vid 15 ars alder fick hon p-piller forskrivet av skolskaterskan.

|
msammanfattat

Aortakoarktation ar ett rela-
tivt vanligt medfott hjartfel,
som i regel upptacks i ny-
foddhetsperioden och &tgar-
das. Enstaka fall diagnostise-
ras i vuxen alder med samti-
dig hypertoni.

Om man véljer att inleda anti-
hypertensiv behandling av en
ung patient ingar blodtrycks-
matning i bada armarna och
benen, palpation av pulsii

ljumsken samt auskultation
av hjartat i rutinutredningen.
Tyvarr gloms detta ibland
bort.

Bland patienter med &atgér-
dad koarktation &r hypertoni
vanligt; bland vuxna hyperto-
niker ar tillstandet ovanligt.
Hypertoni hos unga &r ovan-
ligt, men bland dessa fore-
kommer odiagnostiserad
coarctatio aortae.
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»Diagnosen ar mycket latt att
stalla, och att missa den kan
potentiellt utsatta patienten for
en stor och onddig risk.«

Senare befanns hon ha hogt blodtryck, varvid man bytte p-
pillersort. Skéterskan ska enligt patienten ha noterat ett blas-
ljud, men vidare utredning blev inte gjord. Patienten har dess-
utom ibland haft problem med angestattacker utan synlig an-
ledning; hon har sjalv uppfattat det som nagot slags »panik-
angest« aven om diagnosen aldrig formellt stallts.

Vid besoket pa GUCH-mottagningen noterades att patien-
tens blodtryck var 150/85 mm Hg i vanster arm, 170/85 mm
Hg i héger arm och 118/73 mm Hg i vanster ben, fynd som
mycket starkt talar for en signifikant koarktation. Sa vitt vi
kunnat finnai journalanteckningarnavar detta férstagangen
som blodtryck i benet pa patienten mattes, nastan tre mana-
der efter att hon forsta gangen sokte. DT-aorta visade en di-
stinkt koarktation (minsta diameter endast 2 mm!), och pa-
tienten genomgick ballongvidgning i tva seanser under loppet
av ett halvar. Darefter kunde hennes antihypertensiva medi-
cinering helt avvecklas, och hon genomgick ett ar efter den
forstadilatationen en normal graviditet.

Fall 2 ror en 24-arig kvinna som vid 15 ars alder utvecklade
hypertoni. Enligt patienten sjalv utreddes hon med blodprov
och njurundersdkning, men blodtrycket i benet méttes aldrig.
Hon behandlades med flera antihypertensiva lakemedel, men
det var trots detta svart att na adekvata blodtrycksnivaer. Vid
anamnespenetration framkom ocksa att patienten noterat
pulsationer i brostskorgsvaggen och fragat flera liakare om
detta fenomen men inte erhallit nagot svar. Transtorakalt ult-
raljud var utfért utan att man fann misstankar om coarctatio
aortae.

Till slut kontaktades en &dldre, pensionerad lakare pa pa-
tientens foraldrars initiativ. Denne noterade att det saknades
puls i ljumsken och métte blodtrycket i benen pa patienten,
somvar kraftigtsankt jamfort med armblodtrycket. Dettavar
forsta gangen patientens benblodtryck mattes. Hon remitte-
rades till GUCH-centrum Ostra och befanns haen extremt tat
coarctatio aortae (minsta diameter 1 mm), som dock kunde
passeras med ledare, varefter en ballongdilatation kunde ge-
nomforas och en tackt stent appliceras.

Fall 3 ror en 56-arig man, icke-rékare, obehandlad hyperto-
niker med S-kolesterol 6,2 mmol/l (LDL 4,2 mmol/I) och utan
anamnes pa angina, som kom fér planerad kolecystektomi. P&
grund av preoperativt patologiskt vilo-EKG gjordes koronar-
angiografi. Undersdkningen gjordes via arteria radialis och
avslojade uttalad trekarlssjukdom, inkluderande tat huvud-
stamsstenos. Patienten genomgick bypass-kirurgi redan da-
gen efter. Operatdren noterade att vanster arteria mammaria
(LIMA), som anvandes som endogent artargraft, var extremt
kraftig och vélutvecklad (13 mm i diameter). Bypass-kirurgin
genomfordes komplikationsfritt, och mobiliseringen var utan
anmarkning, forutom att det forelag en svarbehandlad hyper-
toni.

Pa misstanke om coarctatio aortae gjordes DT-torax, som
visade en mycket tat koarktation med riklig kollateralutveck-
ling. En betydande del av blodférsorjningen till nedre kropps-
halvan har rimligen gatt via dessa kollateraler, av vilka alltsa
LIMA varit en! Trots att LIMA delats och kopplats till ett
kranskarl hade patienten lyckligtvis fortfarande tillrécklig
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Figur 2. En kateter med en i detta lage inte uppblast ballong med
en tackt stent utanpa, i lage vid koarktationen.

Figur 3. Ballongen blases upp och stenten expanderar och skapar
ett fullgott lumen, dock med en antydd midja.

blodtillforsel till nedre kroppshalvan. Man beslot anda att re-
lativt omgdende genomfora en ballongdilatation av koarkta-
tionen. Vid kateteriseringen kunde man initialt inte hitta en
saker kontinuitet i aorta, utan det tedde sig ndrmast som en
aortaatresi. Man lyckas dock passera med ledare, och en tackt
stent kunde appliceras med fullgott resultat och utan kompli-
kationer.

Fall 4 ror en 21-arig kvinna, som tidigare varit pa ungdoms-
mottagning for att fa p-piller. Pa grund av hogt blodtryck fick
hon inte vanliga p-piller utan i stallet minipiller. Ingen atgard
vidtogs vad vi eller patienten kunnat forsta betraffande hy-
pertonin. Pasenare tid hade hon haft tryckkénslaibrostet vid
anstrangning. Hon hade prévat spinning men orkade inte alls,
framst pa grund av bentrétthet. | samband med ett fall adrog
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hon sig ett trauma mot huvudet, sokte akutintag och blev in-
lagd fér commotio-6vervakning under ett dygn.

Efter hemkomsten klagade hon pa yrsel, varfor hennes
mamma métte hennes blodtryck. Trycket var forhojtiarmen,
156 mm Hg systoliskt, och mamman matte dven trycket i ett
ben, dar det var 100 mm Hg systoliskt. De tog da kontakt med
sjukvarden, och utredning visade en tat koarktation med en
diameter pa 2,5 mm och en tryckgradient invasivt pa 31 mm
Hg. Via ett kateteringrepp erh6ll hon en tackt stent med en
vidd pa 16 mm, vilket gav ett mycket gott resultat med en post-
operativ tryckgradient pd 2 mm Hg.

DISKUSSION

Merparten av alla patienter med coarctatio aortae diagnosti-
seras sannolikt tidigt, och prognosen vid tidig operation &ar
god. Diagnostiken bygger pa palpation av pulsi ljumskar, blas-
ljud och hypertoni. Blasljudet gar i regel att auskultera pa
vanster sida om ryggraden, i sittande, fran midskapulart och
nedat, men kan ofta dven auskulteras fran buken eller para-
sternalt hos en mager person. Coarctatio aortae som inte dia-
gnostiseratsunder tidigbarndom har stor risk att gd oupptackt
da regelbunden blodtrycksmétning eller blodtrycksscreening
inte langre forekommer i skolhalsovarden.

Hoéga blodtryck som upptécks en passant vid preventivme-
delsmottagningar, monstring eller halsokontroller via fore-
tagshalsovarden kan saledes mycket val bero pa coarctatio
aortae. Diagnosen ar latt att stalla!

Behandling med ballongdilatation

Behandling kan ske via ballongdilatation av stenosen, vanli-
gast med samtidig stentning, atminstone hos vuxna [4]. |
barndomen &r kirurgi fortfarande dominerande. | Sverige har
sadan gjorts antingen i form av sk subclavian flap, dvs man li-
gerar vanster arteria subclavia en bit efter avgangen fran aor-
tabagens distala del och anvander den forsta biten av artaren
som vavnadstillskott, eller med resektion av coarctatio aortae
med efterféljande &nda-till-d&nda-anastomos, i dag det vanli-
gaste ingreppet. Kirurgen skapar pa sa vis en vidare aorta,
med i regel mycket goda langtidsresultat.

Tidig operation av koarktation ger patienten en nast intill
normal 6verlevnad jamfort med friska jamnariga [4-7]. Detta
innebér att det bor finnas 2000-3000 vuxna med koarkta-
tion, den absoluta majoriteten valfungerande och valmaende
tack vare tidig diagnos och tidig intervention. Ar 2008 fannsi
det svenska GUCH-registret 611 patienter med coarctatio aor-
tae.

Risker och langtidsuppfoljning

Aven om tidig operation gett goda resultat och patienten mar
bra ar det ndgra saker som behover bevakas: dels har patien-
ten ofta en bikuspid aortaklaff med 6kad risk for att utveckla
hemodynamiskt betydelsefullt aortavitium och vidgning av
aortaascendens, dels foreligger risk for aneurysmutveckling i
det gamlaoperationsomradet. Dennarisk ar liten, men tex vid
graviditet ar det viktigt veta hur den opererade patientens
torakalaorta ser ut.

Risken for att utveckla hypertoni ar dock det framsta skalet
till 1Angtidsuppfoljning av patienter med opererad coarctatio
aortae. Om underperfusion av njurarna skulle vara skalet till
att coarctatio aortae-patienter utvecklar hypertoni borde en
tidig operativ atgard vara »botande« vad géller hypertoniut-
veckling. Likaséa borde en eventuell omstéllning av tryckre-
ceptorer i betydande utstréackning forhindras med tidig inter-
vention. Men oaktat tidig operation och oaktat bra opera-
tionsresultat har dessa patienter hdg risk for hypertoni, och
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|
mfakta 1. Coarctatio aortae

De goda resultaten av kirurgi
och/eller kateteratgéard vid
koarktation i tidiga &r inne-
bér att det bor finnas mellan
2000 och 3000 vuxna med
koarktation, den absoluta
majoriteten valfungerande
och valmaende tack vare ti-
dig diagnos och tidig inter-
vention.

Coarctatio aortae kan dia-
gnostiseras kliniskt med aus-
kultation, matning av blod-
tryck i bada armarna och ett
ben med hjélp av konventio-
nell utrustning for blod-
trycksmatning. Bilddiagnos-
tisk konfirmering fas med DT
eller MRI.

Bland vuxna med opererad
coarctatio aortae ar hyper-
toni vanligt, men bland vux-
na med hypertoni utgdr pa-
tienter med coarctatio aortae
en forsvinnande liten del.
Bland unga med coarctatio
aortae ar hypertoni ovanlig,
men bland unga hypertoniker
ar atgardad eller odiagnosti-
serad koarktation av aorta
rimligen ganska vanlig!
Nyupptéckt coarctatio aortae
hos unga lampar sig i madnga
fall utmarkt for kateterbe-
handling, i regel med stent.
Det finns i dag stor erfaren-
het av denna metod, saval
inom som utom landet.

vid 30-40 ars alder har 50 procent av patienterna utvecklat
hypertoni [8]. Kopplingen mellan koarktation, cerebrala
aneurysm, hypertoni, dilatation av &ven andra delar av tora-
kalaorta och forekomst av bikuspid aortaklaff har fatt manga
att tala om coarctatio aortae som en mer generaliserad karl-
sjukdom, och hypertoniutveckling skulle da varaen del i den.
Nagon gemensam etiologisk eller patofysiologisk forklaring
har dock annu inte presenterats. Manga av patienterna har
dock nagon form av restkoarktation som inte ar tillrackligt
uttalad for att motivera intervention. Dessa l6per hog risk for
framfor allt aorta ascendens-dilatationer/-dissektioner som
kommer att kréva kirurgisk intervention. Vid diagnosen co-
arctatio aortae, opererad eller inte, ar livslang uppfoljning sa-
ledes motiverad [9].

Bland vuxna med opererad coarctatio aortae ar hypertoni
vanligt, men bland vuxna med hypertoni utgdr patienter med
coarctatio aortae en forsvinnande liten del.

Om/nér diagnosen stalls i vuxen alder har patienten, enligt
var erfarenhet, alltid minst mattlig hypertoni i 6vre extremi-
teten, och det forekommer att man inleder blodtryckssénkan-
de behandling utan att utesluta diagnosen coarctatio aortae.
Sadan behandling ar séllan framgangsrik, och i den vidare ut-
redningen kan da ibland koarktationen hittas och behandlas,
varvid patientens hypertoni betydligt battre later sig behand-
lasochivissafall férsvinner helt.

Sekundér hypertoni bor uteslutas

Enligt larobéckerna bor man alltid utesluta sekundéar hyper-
toni nér diagnosen hypertoni stélls. Hos den &ldre patienten
ar sekundar hypertoni mycket ovanlig, men hos yngre kan
man sannolikt forvanta sig betydligt battre utfall av att gora
en utredning for sekundar hypertoni. Nagra stora svenska
material har vi inte kunnat hitta, men en indisk rapport [10]
talar for att 65 procent av hypertoni i aldern 18-30 ar ar se-
kundér och att coarctatio aortae utgor 14 procent av dessa fall.
Om dennasiffra ar relevant for svenska forhallanden ar svart
attsakertsaga.

Hos yngre med hypertoni ar dock coarctatio aortae en reali-
tetoch bor uteslutas. Detta gors mycket enkelt genom att kén-
na pa pulsar i ljumsken och géra hjartauskultation i kombina-
tion med blodtrycksmatning i bAda armarna och i nagot ben.
En bred standardmanschett eller en mer modern automatisk
blodtrycksmatare gar bra att anvanda liksom en vanlig smal
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manuell manschett och métning av vadtryck. Precis som mat-
ning av ankel-armindex har blivit standard for patienter med
misstankt eller etablerad perifer karlsjukdom far matning av
benblodtryck ségas vara lagsta godtagbara standard pa en kli-
nik som diagnostiserar och behandlar hypertoni hos unga. D&
arteria lusoria (en anomali dar higer arteria subclavia avgar
som sista karl i arcus aortae) ar dverrepresenterad vid coarc-
tatio aortae kan hoger arms blodtryck representera blod-
trycket efter koarktationen. I dessafall blir saledes blodtryck i
hoger arm och ben lika och endast i vanster arm ses ett hogre
blodtryck.

Re- eller restkoarktation

Vid re- eller restkoarktation hos vuxna, som alltsa tidigare ge-
nomgatt operativ behandling av sin coarctatio aortae eller for
den delen kateterbehandling under barndomen, ar kateter-

REFERENSER based therapy compared with

teknik i dag férstahandsmetod pa de flesta centra, och erfa-
renheternadr i dag betydande saval internationellt som natio-
nellt [1, 4] (Figur 2 och 3).

Komplikationsrisken vid ballongdilatation och stent &r un-
der 1 procent vad géaller risk fér aortaruptur, aneurysmbild-
ning eller andra allvarliga periprocedurrelaterade komplika-
tioner. Aven langtidsresultaten &r goda [7]. Mellan &ren 2004
och 2007 behandlades 43 vuxna patienter med en medelalder
pa 35 ar for coarctatio aortae i Sverige. Majoriteten var lamp-
liga for kateterburen intervention (63 procent). Resultaten &r
mycket goda vad géller procedurrelaterade komplikationer,
och nagra negativa langtidseffekter har vi inte sett, men trots
allt ar vart material begransat och uppféljningstiden kort.
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