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Forkortningar
AD: Aortadissektion

ACE-hdmmare: Lakemedelsgrupp, hammar angiotensin-converting enzyme
ARB: Lakemedelsgrupp, angiotensinreceptor-blockare

BAV: Bikuspid aortaklaff

CABG: Coronary artery by-pass graft (kranskarlskirurgi)

CKG: Centrum for kardiovaskular genetik vid NUS

DT: Datortomografi

EKG: Elektrokardiografi

H-TAD: Hereditdra aortaaneurysm och dissektioner

ICD: Intracardiell defibrillator

LDS: Loeys-Dietz Syndrom

LVOT: Left ventricular outflow tract, utflodesdelen fran vansterkammaren
MRT: Magnetresonanstomografi

NOAK: Nya orala antikoagulantia

NUS: Norrlands Universitetssjukhus

TAM: Thorakala aortamottagningen

TAVI: Transkateter aortaklaffsimplantation

TEE: Transesofageal ekokardiografi

TEVAR: Thorakal endovaskular aorta-reparation

TTE: Transthorakal ekokardiografi

VEDS: Vaskular Ehler-Danlos
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Kalla till respektive rekommendation anges med referensnummer. Referenser finns i slutet av dokumentet.
I nagra fall finns ingen rekommendation i guidelines eller vi har 6nskat modifiera rekommendationen av lokala
skal. Da anges referens nr 8 “NUS-praxis”.



Indikationer for elektiv operation av thorakala aortaaneurysm

Har anges vid vilka aortadiametrar som intervention skall 6vervagas. Dessa granser ar inte absoluta. Faktorer
som okar risken for dissektion kan foranleda intervention vid en lagre diameter och 6kad operationsrisk kan

innebara en hogre diameter. Patienter med thorakal aortasjukdom bor remitteras till Thorakala
Aortamottagningen, Hjartcentrum, NUS, innan en patient nar nedanstaende matt.

Vid akuta tillstand kontaktas thoraxjour vid NUS via sjukhusvixeln 090-785 1111.

Beslutsunderlag infor beslut om profylaktiskt aortaingrepp !

Faktorer som talar fér operation

Faktorer som ékar risken vid operation

Aortadiameter i aktuellt omrade enl. tabell nedan

Vaskular Ehlers-Danlos syndrom

Snabb tillvaxt av aneurysm (> 5 mm/ ar)

Komplicerade operationsférhallanden

Rokare

Descendensaneurysm

Trycksymptom fran aneurysm

KOL

Bindvavssjukdom

Njurinsufficiens

Aortadissektioner i sldkten

Tidigare hjartkirurgi

Hogt blodtryck

Hog alder

Samtidig aortainsufficiens eller aortastenos

Nedsatt vansterkammarfunktion

Aortadiametrar dir profylaktiska ingrepp 6vervags for att forebygga

dissektion/ruptur
Tillstand Aortarot Ascendens | Aortabage | Descendens Infér
graviditet
Degenerativ/ 55 mm-2 Se aortarot | 60 mm? 60-65 mm op>2 | 50 mm*
Idiopatisk 55 mmTEVAR>C
Bikuspid 55 mm?® Se aortarot 55 mm? 65 mm? 50 mm1°
aortaklaff 50 mm vid familjar sjukdom
el snabb tillvaxt (> 5 mm/ar).°
45 mm vid annan samtidig
hjartkirurgi®
Vid annan samtidig| Individuella pre-/perioperativa| 45 mm?-2
hjartkirurgi stallningstaganden®
HTADB 45-50 mm'* 45-50 mm® | 55-60 mm! | 55-60 mm?! 41-45 mm?®
Marfan* 50 mm'2 50 mm? 55-60 mm! | 50 mm&1° 41-45 mm'!
45 mm vid dissektion i slakten
el tillvaxt > 3 mm/ark?2
LDS 42 mm? 42 mm? Individuell 50 mm? 40 mm®
beddmning
vEDS Stora risker vid kirurgi. Kontakta thoraxkirurg innan karlinterventioner évervags. | Genetisk
vigledning®!
ACTA2 45 mm?® 45 mm?® Individuell Individuell 40 mm?®
bedémning | beddmning
MYLK 40 ars alder eller Se aortarot Individuell Individuell 40 mm?®
dilaterad 12 bedomning | beddmning
Turner’s >27,5 mm/m22 >25 mm/m2*| Individuell Individuell 25 mm/m?13
syndrom bedémning | beddmning

A Patienter med klart Marfanliknande bild men som inte helt uppfyller kliniska kriterier och saknar FBN-1-
mutation handldggs som patienter med Marfan syndrom.?

B Ta ocksa hansyn till aortadiameter och alder vid dissektion hos dvriga i sldkten.

C For patienter med bindvivssjukdom anvinds TEVAR endast undantagsvis. Oppen kirurgi ar att féredra.
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Uppfoljning av aorta och medelstora artirer for patienter med Thorakal Aortasjukdom

Tillstand Uppféljning av Uppféljning av dilaterad Uppféljning efter Uppféljning efter Uppféljning efter TEVAR
anlagsbarare aorta och andra artirer. aortadissektion profylaktisk op av (anvinds undantagsvis vid
utan kliniska Ej opererad, ej dissekerad. | (AD). thorakalt aorta- bindvavssjukdom)
tecken till aneurysm.
artarsjukdom.
Degenerativ Ej tillampligt TTE/MRT/DT var 6-12 manad Opererad AD: DT/MRT av hela aorta 1 man, 6 man, 12 man, 24 man efter
aortasjukdom, beroende pa aortadiameter, DT/MRT 3 mand, 6 postoperativt, 3 man, ingreppet. Om aneurysm utan lackage
inklusive BAV. tillvéxthastighet och eventuell | m3n, 12 man, och darefter var 3-5:e ar%. da, glesa ut till vartannat ar, annars
arftlighet. darefter arligen?. arliga kontroller. Om
Om familje- Om stabila forhdllanden dissektionsindikation, fortsatta arliga
anamnes, se under 2 ar kan Medicinskt kontroller. 2
nedan kontrollintervall forlangas till | pehandlad AD:
24 man'. DT/MRT 1 man, 6 och
Om tillvixt 23 mm pd ettar— | 12 man, darefter
6vervag matning med arligen® .
DT/MRT?,
HTAD 1:a och 2:a grads- DT/MRT karl, huvud, hals, Opererad AD: DT/MRT av hela aorta 1 man, 6 man, 12 man, 24 man efter
(arftlig thorakal slaktingar® med thorax-buk vid diagnos. 8 DT/MRT 3 mané, 6 postoperativt, 3 man, ingreppet. Om aneurysm utan lackage
aortasjukdom ddr | normal TTE el DT: | TTE minst arligen om > 45 mm | man, 12 man, och darefter vartannat ar® dd, glesa ut till vartannat ar, annars
gentest varit Undersokningen aorta. darefter arligen?. arliga kontroller. Om
negativ eller ej upprepas vart 5:e Generellt individuell dissektionsindikation, fortsatta arliga
mojlig att ar fram till 50 &rs uppfoljning beroende pa Medicinskt kontroller. ?
genomfora) alder® . familjens sjukdomsbild. & behandlad AD:
DT/MRT 1 man 6 och
12 man efter,
darefter arligen®.
Marfan! DT/MRT kaérl - Aortarot eller ascendens <45 DT/MRT 1man, 6 DT/MRT av hela aorta 1 man, 6 man, 12 man, 24 man efter

huvud, hals, thorax-
buk vid diagnos.
TTE arligen®.

mm; ekokardiografi arligen.

> 45 mm; ekokardiografi var
6:e man®. DT/MRT kirl -
huvud, hals, thorax-buk enligt
individuell bedémning®

man och 12 man
efter, darefter
arligen3.

postoperativt, 3 man,
sedan DT/MRT éarligen®

ingreppet. Om aneurysm utan lackage
da, glesa ut till vartannat ar, annars
arliga kontroller. Om
dissektionsindikation, fortsatta arliga
kontroller. 2

Forts. Uppf6ljning av aorta och medelstora artarer for patienter med Thorakal Aortasjukdom




TTE arligen®.

aorta och medelstora karl var
3-53r8

man efter, darefter
arligen®.

sedan DT/MRT érligen.®

Tillstand Uppféljning av Uppféljning av dilaterad Uppféljning efter Uppféljning efter Uppféljning efter profylaktisk
anlagsbarare aorta. aortadissektion. profylaktisk op av TEVAR
utan tecken till Ej opererad, ej dissekerad. thorakalt aorta-
sjukdom. aneurysm.

LDS TTE arligen. Aortarot eller ascendens <40 DT/MRT, innan utskr | DT/MRT av hela aorta 1 man, 6 man, 12 man, 24 man efter
DT/MRT vartannat | mm, TTE arligen. fran thorax, 3, 6 och postoperativt 3 man ingreppet. Om aneurysm utan lackage
arl. > 40 mm, TTE var 6:e man.! 12 man efter, sedan DT/MR érligen.® da, glesa ut till vartannat ar, annars

darefter arligen.® arliga kontroller. Om
dissektionsindikation, fortsatta arliga
kontroller. 2

vEDS Handlaggs via Handldggs via thorakala Handlaggs via Handlaggs via thorakala Handlaggs via thorakala
thorakala aorta- aortamottagningen. thorakala aortamottagningen. aortamottagningen.
mottagningen. aortamottagningen.

ACTA26 DT/MRT vid Aortarot eller ascendens <40 DT/MRT innan utskr DT/MRT av hela aorta 1 man, 6 man, 12 man, 24 man efter
diagnos. mm, TTE arligen. fran thorax, 6 och 12 | postoperativt 3 man ingreppet. Om aneurysm utan lackage
TTE &rligen®. > 40 mm, TTE var 6:e man*. man efter, darefter sedan DT/MRT érligen.® da, glesa ut till vartannat ar, annars

DT el MRT av resterande arligen®. arliga kontroller. Om
aorta och medelstora karl var dissektionsindikation, fortsatta arliga
3-54r8 kontroller. 2

MYLK DT/MRT vid TTE arligen.® DT/MRT innan utskr | DT/MRT av hela aorta 1 man, 6 man, 12 man, 24 man efter

diagnos. DT el MRT av resterande fran thorax, 6 och 12 | postoperativt 3 man, ingreppet. Om aneurysm utan lackage

da, glesa ut till vartannat ar, annars
arliga kontroller. Om
dissektionsindikation, fortsatta arliga
kontroller. 2

Turner syndrom

Vart 5:e ar: TTE
MRTL.

Var 6-12 manad, beroende
pa diameter®

DT/MRT innan utskr
fran thorax, 6 och 12
man efter, darefter
arligen?.

DT/MRT av hela aorta
postoperativt 3 man,

darefter vartannat ar®

Individuellt stallningstagande

TTE ar det enklaste sattet att folja ascendenssjukdom, for 6vriga aorta féredras MRT med angiosekvenser fore DT
for patienter under 50 ars alder. Efter 50 ars alder ar DT ett alternativ i staller fér MRT.




Preoperativ utredning av thorakal aortasjukdom:
TTE, ej dldre an 6 man.

Tandldkarkonsult oavsett hur aortaklaffen ser ut vid TTE.

DT Aorta

Koronarangiografi. Om patienten ar under 65 ar och inte har kdnd kranskarlssjukdom gérs en preoperativ EKG-
triggad DT av kranskarl om lokala méjligheter finns. De som har tecken till signifikant kranskarlssjukdom
genomgar kompletterande koronarangiografi innan operationen. Vid NUS far patienten betablockad infor
undersokningen via hjartmottagningen om sa behdvs.

Uppfoljning efter hjartklaffoperation:

Antikoagulantiabehandling:

Icke-vitamin-K-beroende perorala antikoagulantia (NOAK) (rivaroxaban, dabigatran, apixaban och edoxaban)
har ingen plats i behandlingen av mekaniska klaffar, utan det ar anti-vitamin K-lakemedel, till exempel warfarin,
som géller.

Beakta att det vid tidsbegrdansad warfarinbehandling, som efter till exempel klaffbyte till biologisk klaff, kan
finnas andra och ibland livslanga, warfarinindikationer som t ex kroniskt formaksflimmer. Om patienten pre-
operativt star pd NOAK kan man vid biologisk klaff dverviga att &tergd till NOAK vid utskrivning®.

Behandlingstider och behandlingsintensitet?

Operationstyp Antikoagulantia PK(INR)-
mal
Mekanisk aortaklaffprotes, inkl OnX Waran livslangt 2-3
Biologisk aortaklaffprotes Waran 3 manader, darefter Trombyl 75 mg 2-3
livslangt
Mekanisk mitralklaffprotes Waran livslangt 2,5-3,5
Biologisk mitralklaffprotes Waran 3 manader, darefter Trombyl 75 mg 2-3
livsldngt
Mekanisk tricuspidalisprotes Waran livslangt 2,5-3,5
Biologisk tricuspidalisprotes Waran 3 manader, darefter Trombyl 75 mg 2-3
livslangt
Klaffplastik mitralis/tricuspidalis Waran 3 manader, darefter Trombyl 75 mg 2-3
livslangt
TAVI Waran 3 manader, darefter Trombyl 75 mg 2-3
livslangt
Biologisk klaffprotes + CABG Waran 3 man. Trombyl 5-7 dagar Overvig tilligg 2-3
Trombyl 75 mg redan initialt vid uttalad koronarsjd
Mekanisk klaffprotes + CABG Waran livslangt. Trombyl 5-7 dagar aterinsatts ej 2-3 (alt. 2,5-
3,50m
mitralis/
tricuspidalis)




Uppfoljning efter klaffkirurgi med klaffbyte

Mekanisk klaffprotes®: Postoperativt TTE polikliniskt infér férsta postoperativa besék pd TAM. Remiss utfirdas
vid utskrivning fran thoraxavd. Om allt &r som férvantat gors TTE vart femte ar, kliniska kontroller dar emellan
utifran bakomliggande tillstand. Vid avvikelser individualiseras uppfdljningen, vid osdkerhet diskuteras
patienten pa TAM-rond.

Biologisk klaffprotes®: Postoperativt TTE polikliniskt infér férsta postoperativa besék pd TAM. Remiss utfardas
vid utskrivning fran thoraxavd. Om allt som forvantat gors TTE vartannat ar, men efter fem ar utfors arliga
kontroller. Vid avvikelser individualiseras uppféljningen, vid osdkerhet diskuteras patienten pa TAM-rond.

Graviditet

De flesta allvarliga komplikationer och dédsfall kopplade till aortasjukdom sker hos gravida dar aortasjukdomen
inte var kdnd innan graviditeten. Hemodynamiska och hormonella faktor 6kar risken for dissektion, de flesta
dissektioner intraffar under tredje trimestern (50%), eller tidigt post-partum (33%). Risken fér dissektion
stracker sig fran en procent (bikuspid aortaklaff) och upp till tio procent (Marfan, Loeys-Dietz, Turner och
vEDS)!®. Det &r av sarskild vikt med information till dessa patientgrupper infér graviditet, savél fran aortalikare
som forlossningslakare.

Alla kvinnor med kadnd thorakal aortasjukdom, som inte passerat menopaus, skall informeras om risker och
handldggning vid graviditet. Malsattningen ar att stallningstagande till profylaktisk operation skall ske innan
graviditet. Alla gravida kvinnor med dilaterad thorakalaorta boér foljas med TTE var- eller varannan manad
under graviditet och 1 manad (ESC skriver 6 manader) efter partus®. Kvinnor med genetiskt verifierad familjar
aortasjukdom, men utan aortavidgning, bér féljas varannan ménad under graviditet®. Under graviditet ar TTE,
TEE och MRT lampliga metoder for att undersoéka aorta. Se tabell ovan om indikationer for profylaktiska
operationer infor graviditet.

Observera att ACE-hammare och ARB skall sattas ut under graviditet. Patienter med aortavidgning bor
behandlas med betablockerare under graviditeten, fostertillvdxt bor kontrolleras extra nogsamt. Patienter med
VEDS som star pa Celiprolol rekommenderas byte till annan betablockerare infér graviditeten. Handlaggning av
gravida kvinnor med thorakal aortasjukdom skall ske i samrad med NUS och specialistmddravard. Ibland kan
det bli aktuellt med planerat sectio for att minska riskerna i samband med férlossningen.



Hur skall aortadiametrar matas?

Transthorakal ekokardiografi
| utlatande skall patientens langd och vikt anges.
Samtliga matt mats i slutdiastole och som innerdiametrar.

Aortaklaff
Bicuspid/Tricuspid? Stenos? Insufficiens? Skleros? Gradera vitium.
LVOT diameter.

Aorta

Sinus valsalva: Maximal diameter.

Sinotubular junction: Diameter om avgransbar.

Ascendens: Maxdiameter och hur langt fran klaffniva denna uppmattes.

Arcus: Diameter fran suprasternal vy om bilderna pa aorta ascendens inger misstanke om att dilatationen
fortsatter hogre upp.

Descendens: Om mdjlig att mata.

Bukaorta: Mats vid forsta fullstdndiga ekokardiografiundersdkningen och darefter endast om vidgad.

Uppmatta matt relateras till kon, alder och kroppsstorlek.

Datortomografi (DT)

Datortomografi valjs vid akuta undersokningar, vid upprepade kontroller av patienter dver 50 ar dar
ekokardiografi inte ger tillracklig information. Vanligen utférs DT-thorakalaorta angio med intravends kontrast.
DT aorta utan intravends kontrast kan ocksa begédras om endast aortavidd ska bedémas.

Rutinmassigt skall utlatandet innehalla diameter pa aortarot, vidaste mattet i aorta ascendens och pa vilken
niva fran aortaroten vidgningen finns, och om det finns dilatation/aneurysm langre distalt i aorta skall detta
anges med matt. Eventuella dissektioner skall beskrivas.

Matningar sker fran aortas ytterdiametrar och vinkelratt mot karlets riktning (till skillnad fran ekokardiografi
dar innerdiametrar mats).

Om bukaorta och backenkarl ska inga i undersdkningen bor det anges i remissen.

EKG-triggad DT-aortaangio kan begdras infor t ex operation. Detta innebar betydligt battre forutsattningar for
korrekta matningar i aortaroten som annars normalt sett dr behaftad med rorelseartefakter.

Magnetresonanstomografi (MRT)
MRT bor valjas hos patienter yngre dn 50 ar, och om mojligt hos patienter som behdver upprepade kontroller.
Som regel utférs undersdkningen utan intravends kontrast.

Om patienten har pacemaker/ICD ska arytmienheten vid Hjartcentrum konsulteras for att avgéra om
patientens pacemaker eller ICD &r MRT-sdker. Vissa moderna modeller ar MR-kompatibla men kraver da
beddmning och eventuell programmering innan och efter undersdkning. Generellt sett ar ledproteser,
intrakardiella proteser och stent sdkra medan elektroniska device och intraokuldra metallfragment utgor
kontraindikation. Klaustrofobi kan ibland utgéra ett hinder for undersékningens genomférande.

Bukaorta och backenkarl kan undersdkas vid samma undersékningstillfdlle som thorakalaorta men detta bér
framga i remissen.

Rutinmassigt skall utldtandet innehalla diameter pa aortarot, vidaste mattet i aorta ascendens och pa vilken
niva fran aortaroten vidgningen finns, och om det finns dilatation/aneurysm langre distalt i aorta skall detta
anges med matt. Eventuella dissektioner skall beskrivas. Aortaklaffens utseende (bicuspid/tricuspid) skall
anges. Méatningar sker fran aortas ytterdiametrar och vinkelratt mot karlets riktning (till skillnad fran
ekokardiografi dar innerdiametrar mats).



Uppgifter om langd, vikt och p-kreatinin bor vara med i remisstext for bestimning av kroppsyta och uppgift om
njurfunktion for eventuella intravendsa kontrastmedel infor DT och MRT.

Indikation for remiss till thorakala aortamottagningen (TAM)

Det finns ingen absolut grans for vilka aortadiametrar som féranleder vidare utredning. Hos unga patienter kan
dven obetydligt vidgade aortadiametrar vara skal for uppféljning. Vid familjar sjukdom utreder vi férsta- och
andragradsslaktingar till anlagsbarare.

Vid akuta tillstand kontaktas thoraxjour vid NUS via sjukhusvaxeln 090-785 11 11.

Rutiner vid thorakala aortamottagningen

Forstagdngsbesok

Kontrollera att adekvata undersokningar finns utférda. Om enbart ekokardiografi finns kan det féreligga
indikation att komplettera med DT aorta utifran individuell bedomning (aortadiameter, alder, arftlighet).
Om enbart DT/MRT finns, komplettera med ekokardiografi for kartlaggning av aortaklaffmorfologi, andra
vitier/kammarfunktioner. For fortsatt uppféljning, var god se ovan for de olika specifika tillstanden.

Infér besok:
Blodtryck, langd och vikt.
Blodstatus, Na/K/Krea, CRP, Lipidstatus, ALAT, fB-glukos, B-HbA1lc

Status:

Sedvanligt status med auskultation av hjarta och lungor samt palpation av buk. Vid forstagangsbesok tas
blodtryck i bada armarna, darefter foljes blodtryck i den arm med hogst tryck om skillnad pa mer dn 20 mm/Hg.
Annars tas blodtryck rutinmdssigt i h6 arm sittande, efter fem minuters vila. Skolios, tratt- eller batbrost, striae,
blamarken och kluven uvula ska kontrolleras da dessa tillstand kan ga ihop med arftlig aortasjukdom. For vissa
arftliga aortasjukdomar finns sarskilda diagnoskriterier.

Behandling av patienter med thorakal aortasjukdom
Blodtrycksmdl®: <130/80 mmHg, vid biverkningar kan 140/90 accepteras. Férsta aret efter en aortadissektion &r
malblodtrycket <120/80.

Blodtrycksbehandling®: | férsta hand anvinds en betablockerare eller ARB, till exempel carvedilol, eller
candesartan. Ovriga medel anvinds som tillagg.

Lipidsénkare: Saknar indikation i sig vid vidgning av aorta ascendens. Finns annan hjartkarlsjukdom satts
lipidsankare in enligt rekommendationer for dessa tillstand. Vid pavisad aterosklerotisk sjukdom, bor
totalkolesterol sénkas till 3.5 och LDL till 1.8 eller om detta inte kan uppnas, en minskning med 50%?’.

Trombocythdmning: Saknar indikation vid vidgning av aorta ascendens. Vid annan hjartkarlsjukdom satts
trombocythdmmare in enligt rekommendationer for dessa tillstand. Vid vidgning i aortadescendens, och i
synnerhet om vidgad bukaorta féreligger, bor trombocythdmning évervagas om inte kontraindikationer
foreligger?.

Rékning:

Samtliga rokare skall informeras om risker med rékning och vikten av att sluta réka. Remiss till rokavvanjning
vid behov.

Fysisk Aktivitet

Bor uppmuntras och aortapatienter kan tréna och vara fysiskt aktiva, men ska undvika de tyngsta
belastningarna som ger snabb, momentan blodtrycksstegring. Riskerna med akuta kraftiga blodtrycksstegringar
varierar formodligen avsevart mellan olika patienter dar exempelvis patienter med familjar aortasjukdom,
nyligen genomgangen dissektion eller stort aneurysm kan ha en avsevérd risk medan andra har en obetydlig
risk. Man rekommenderar regelbunden fysisk aktivitet av dynamisk karaktar hellre dn statisk. Promenader,
cykling, skidakning, simning, tennis (dubbel) &r exempel pa sddana aktiviteter. Om styrketraning ar aktuell skall
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patienten uppmanas till Iattare vikter och fler repetitioner. Det finns inga studier som ger tydliga besked om
tréning och anstrangningsgrad.

Korkort:

Transportstyrelsens rad fér innehav av kérkort (TSFS 2010:125)

Kapitel 5, 20 §: Vid thorakalt eller abdominellt aortaanerysm foreligger hinder for innehav av behorigheterna
AM, A1, A2, A, B, BE, C1, C1E, C, CE, D1, D1E, D, DE, traktorkort eller taxiférarlegitimation om aortadiametern
ar sadan att den medfér en avsevard risk for plotslig bristning och darmed plotslig funktionsnedsattning.

Om aortadiametern 6verstiger 5,5 cm foreligger hinder for innehav av behérigheterna C1, C1E, C, CE, D1, D1E,
D, DE eller taxiforarlegitimation.

Arftlighet:

Vid arftlighet for thorakala aortaaneurysm/dissektion ska remiss skickas till Centrum for Kardiovaskuldr Genetik
(CKG), NUS. Se nedan.

HTAD (Hereditary thoracic aortic disease - Arftlig thorakal aortasjukdom)

Arftlig aortasjukdom definieras som familj dar tva eller flera personer (vanligen 1:a eller 2:a gradsslaktingar)
drabbats av aortadissektion eller thorakala aortaaneurysm.

Det kravs ocksa att aortasjukdomen bedéms som icke-aterosklerotisk (abdominella aneurysm och distala
descendensaneurysm ar ofta aterosklerotiska med kalk och plaque, synliga pa réntgen). Journalhandlingar,
utlatande fran TTE, rontgen eller obduktion maste granskas da det ar mycket vanligt att dven sjukvarden
sammanblandar thorakal aortasjukdom med bukaortaaneurysm.

Minst 20 % av alla fall av aortadissektioner ar familjara. Aven om det inte finns ndgon i slikten med kind
thorakal aortasjukdom rekommenderas screening av férstagradssldktingar for att hitta eventuell familjar
sjukdom®. Metod fér screening av sliktingar kopplas till probanden. Om probanden har aneurysm/dissektion i
aortarot eller aorta ascendens ar ekokardiografi oftast forstahandsval. | 6vriga fall rekommenderas DT eller
MRT av aorta.

Indikation for att erbjuda molekylirgenetisk provtagning
Proband i familj med familjar ansamling av dissektioner/aneurysm i thorakalaorta.

Forstagradsslakting till individ med molekylargenetiskt verifierad HTAD.

Patient med pavisad thorakal aortasjukdom med kliniska tecken till syndromsjukdom (Marfan, Loeys-Dietz
Syndrom, vaskular Ehlers Danlos syndrom m.fl.).

Patienter under 50 ar med aortadissektion eller idiopatiskt thorakalt aortaaneurysm utan familjeanamnes. Om
negativ genetisk provtagning erbjuds forstagradsslaktingar utredning med TTE/CT/MRT utifran alder och
probands sjukdom (se ovan).

Observera att for genetisk provtagning kravs sarskild information och skriftligt patientmedgivande. Kontakta
lampligen Centrum for kardiovaskuldr genetik infér provtagning (Tel 090-7851319, e-post
ckg@regionvasterbotten.se)
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Aortaascendens-aneurysmt
*Misstinktbindvavssjukdom
+Andra familjara tillstand
*Bicuspid aortaklaff

Steg 1 Indikation for snabb Preoperativ Riskfaktor-
Behov av preoperativ utredning?| ;5 | utredning Nej modifiering +
snabb étgérd? *>44-50 mm “| Lamplig op.- Medicinsk
*Symptomatisk kandidat? omhandertagande
Nej Ja
A 4
Steg 2 Anamnes och darefterev. Diagnostik av ev.
Preoperativ utredning av kranskarls- kranskarlsjukdom ole
utvardering sjukdom o/e klaffsjukdom klaffsjukdom
Y 4
Ja . . Ja
Kranskérissjukdom eller Kranskérissjukdom eller
Steg 3 klaffsjukdomsom klaffsjukdomsom
Nér och hur ska kraver kirurgi? kraver kirurgi?
aneurysmet atgérdas? Nej
Nej
\ 4
Uppfdlining utifran
storlek pa aneurysm [«
Aneurysm 35-44 mm Aneurysm45-50 mm
*UL eller CT arligen *UL eller CT var6:e manad
Indikation for kirurgi
,>4|4_5|0 mm rurgl Nej | Fortsatta kentroller 1
“Tillviixt > 5 mmvar + medicinskt omhdndertagande
*Symptomatisk
¥ Riskfaktor-
Preoperativ utredning Nej il
Ampli ot modifiering +
Lamplig op.-kandidat? Medicinsk
omhadndertagande
Ja Kranskarissjukdom eller klaff-
4— sjukdom som kradver kirurgi?
Nej
Y
Steg 4 Kiaffo/e CABG + atgard > :‘;gf‘rr::; Klaffole CABG +
Atgérd av avaneurysmom =45 mm atgérd av aneurysm
aneurysm
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Aortaascendens-aneurysm
Idopatisk/degenerativ etiologi

A

Steg 1 Indikation for snabb P -
Behov av preoperativ utredning?| 5 reopgratw Nej Riskfaktor-
snabb atgérd? +>55 mm p| Utredning » modifiering
“Tillvéxt > 5 mmvar t*"“?"g op-
*Symptomatisk andidat?
Nej Ja
A 4
Steg 2 Anamnes och darefterev. Diagnostik avev.
Preoperativ utredning av kranskarls- kranskarlsjukdom o/e
utvardering sjukdom o/e klaffsjukdom klaffsjukdom
Y 4
Ja . . Ja
Kranskarissjukdom eller Kranskarissjukdom eller
Steg 3 klaffsjukdomsom klaffsjukdomsom
Nér och hur ska kraver kirurgi? kraver kirurgi?
aneurysmet atgardas? Nej
\ Nej
Uppfolining utifran
storlek pa aneurysm
Aneurysm40-44 mm
*Forsta ULCT efter 12 Anleurysm 45 S4mn
manader, om stabitt ny Forsta ULICT efter6
kontroll vartannat &r manader, om stabilt arliga
kontroller.
Indikation for kirurgi
*>55 mm
*Tillvéxt > S mm/ar
*Symptomatisk
Y
Preoperativ utredning
Lamplig op.-kandidat?
Ja Kranskarissjukdom eller klaff-
4— | sjukdom som kradver kirurgi?
Nej
Y
Steg 4 Kiaff o/e CABG + atgard > :‘;gi'r‘;,:; Klaffole CABG +
Atgérd av avaneurysmom =45 mm atgérd av aneurysm
aneurysm
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