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Forkortelser

BSA: Body surface area

TTE: Transtorakal ekkokardiografi

TEE: transesofagal ekkokardiografi

CT: Computeriseret Tomografi scanning
MR: Magnetisk Resonans scanning
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Resume

Sygdomme i brystkassens hovedpulsare er relativt sjeeldne men po-
tentielt alvorlige.

Aortaaneurismet er oftest asymptomatisk og tilfeeldigt opdaget.
Sygdommen er typisk associeret med hypertension og risikoen for
ruptur er relateret til aortas sterrelse. Nar diameteren i ascendens er
25,5 cm eller i descendens 2 6.5 cm, anbefales profylaktisk opera-
tion. Hos patienter med arvelig tilbgjelighed til ruptur, som Marfans
syndrom, eller patienter med hurtig vaekstrate, anbefales operation
ved mindre diameter.

Hos patienter med operationskraevende aortaklapsygdom ber
man overveje operation pé aorta ved diameter 2 4.5 cm. Ved store
eller smd patienter bgr man anvende aorta-mal indekseret for krops-
overflade.

Blodtrykseenkende behandling til
efter operationen. Hos uopererede a

baseline MR skanning

af hele aorta, og herefter ber aortasterrelg o ist, folges ved
arlige transtorakale ekkokardiografier(TTE). atienter skal
folges med arlig MR skanning af den totale aorte® L 4

Aortadissektion er en akut tilstand med pludseligt op#ta
brystsmerter og ber altid overvejes hos patienter med u
uforklarede svaere brystsmerter, iseer ved manglende eller beSke,
EKG forandringer. Tilstanden har initialt en hgj dedelighed og
tig diagnostik og behandling er derfor afggrende. En rejst mist

kun er synlige over f& cm. TEE er anden undersggelse ved uafklarede
forhold i istmus omradet. Behandlingen er akut operation, hvis de gv-
rige leesioner tillader det. | udvalgte tilfaelde kan endovaskuleer stent-
ning af laesionen anvendes.

Det penetrerende aterosklerotiske ulcus er en sjeelden tilstand der
oftest ses i distale del af aorta descendens hos aldre hypertensive
meend. Symptomer og behandling er som ved B-dissektion

kan kun udelukkes ved MR-, CT- skanning eller en trans-oesofageal 0/

ekkokardiografi(TEE), som er ligeveerdige undersggelser med en hgj
diagnostisk akkuratesse. Valget afhaenger af tilgeengeligheden og ad-
gangen til erfaren bedemmer. Ved den funktionsbaerende enhed an-
befales CT skanning, mens man ved landsdelscentret anbefaler TEE,
som den primaere undersggelse.

Patienten skal overflyttes akut, hvis der er hgj mistanke om dis-
sektion men usikkerhed om diagnosen ved CT skanningen. Patienter
med akut type B dissektion skal altid konfereres med landsdelscen-
ter med henblik pa indikation for operation eller stent-behandling.
Akut opstart af blodtrykssaenkende behandling er vigtig. Kardiologisk
afdeling leder udredningen og det er landdelscentrets kardiologiske
afdeling der koordinerer indsatsen. Behandlingen af A-dissektionen
er kirurgisk. Behandlingsstrategien er den samme uanset om der er
tale om den klassiske dissektion med en dissektions membran eller
et intramuralt haematom. Behandlingen af B-dissektionen er som
udgangspunkt medicinsk i form af blodtrykssankende behandling.
| tilfeelde af truende ruptur kan operation eller perkutan stentgraft
behandling komme pa tale. Man ber altid overveje om der er bag-
vedliggende sygdom (hypertension, Marfan) som kraever yderligere
udredning. Det anbefales hos alle at foretage en baseline MR skan-
ning af hele aorta 3 maneder efter operationen, og herefter arligt. En
eventuel aortaklap utaethed ber falges arligt med TTE.

Den traumatiske aortalaesion bar mistaenkes hos alle patienter

med hgjenergi decellerations traumer. Disse patienter er ofte multi-
traumatiserede. Forste undersagelse er traume CT skanningen. Laesi-
onen sidder i 90% af tilfaeldene lige efter afgangen af venstre arteria
subclavia. Diagnosen kan vaere sveer at stille idet forandringerne ofte

>
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Indledning

Hovedpulsérens sygdomme er et godt eksempel pa sygdomme der
kraever en tveerfaglig tilgang for at sikre korrekt diagnose og den rig-
tige behandling. Ved dannelsen af arbejdsgruppen primo 2007, blev
der derfor lagt veegt pa at inddrage vores samarbejdspartnere Dansk
Thoraxkirurgisk Selskab, Dansk Karkirugisk Selskab og Dansk Radio-
logisk Selskab. Rapporten omfatter alene sygdomme i aorta toracalis
idet lidelser i toracoabdominale aorta og aorta abdominalis per tradi-
tion handteres af karkirurger.

Kommisoriet fra Dansk Cardiologisk Selskab var: man enskede en rap-
port med vaegt pa den kliniske tilgang til diagnose og behandling af
aortas sygdomme.

Der er i rapporten greenseflader til badef€rteklapsygdomme og
arvelige hjertesygdomme. Dansk Ca
rapporter behandlet disse omrader Tyldigt, 3fman skal henvise her-
til (Hjerteklapsygdom, DCS 2001; Arveli domme, DCS
2006). Der er ved udarbejdelsen af rappor retaget en vur-
dering af styrke og evidensniveau af forskelli % abefalin-
ger. Det skyldes, at veaesentlige forhold ved handt#ingepg¥e Behand-
lingen af disse patienter ikke er baseret pé storre ran igfre

undersggelser eller tilsvarende.
Aortas sygdomme er potentielt alvorlige sygdomme, der i e&
tilfaelde kraever en akut indsats. Incidensen og praevalensen a

torakale aortaaneurisme kendes ikke praecist, men der er formentlig
500-700 nye tilfelde om &ret i Danmark. Aortadissektion er en lidt
sjaeldnere tilstand med 300-500 nye tilfaelde arligt, som kraever en

hurtig og sikker diagnostik, for at redde patientens liv. Den traumati-
ske aortalaesion bringer igen kardiologen, thoraxkirurgen og radiolo- :

gen sammen mhp. at stille den rigtige diagnose og veelge den bedste

behandling, som kan vaere bade kirurgisk eller endovaskulaer. Aor-

taaneurismet og aortadissektionen optraeder som komplikation til O
almindelige sygdomme som hypertension og aterosklerose, men er

ogsa relateret til sjeeldne sygdomme som Marfans syndrom. Aorta-

dissektion er en vigtig differentialdiagnose hos patienter med smerter

i brystet, som er en meget almindelig problemstilling. Arbejdsgrup-

pen har derfor segt, i en kort udgave, at gore det sjeeldne almindeligt

tilgaengeligt.
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Torakalt aortaaneurisme

Definition og inddeling

Et aortaaneurisme defineres som en dilatation af aorta som med-
forer, at storrelsen af aorta overstiger normalveerdierne for aortas
dimension, pé det pageeldende sted, under hensyntagen til alder og
legemsoverflade(tabel 1).

Aortaaneurismet inddeles i det aegte aneurisme, hvor ekspan-
sionen involverer alle lag i karvaeggen og det falske aneurisme hvor
dilatationen er et led i en perforation eller penetration af dele af
karvaeggen, som medfgrer at udposningen ikke involverer alle lag i
karveeggen. Aortaaneurismet er hyppigst lokaliseret til aorta ascen-
dens(75 %) (figur 1) og ses mindre hyppigt i descendens, torakoabdo-
minalt (20 %), og arcus aortae (5 %) (1-3).

Tabel 1

Normalvardier for aorta torakalis mal:

Lokalisation

Annulus, cm <29

Sinus valsalva, cm (cm/m?) <3,5cm
(1,2-2,2 cm / m?)

Sinotubulaere overgang, cm <38cm

Aorta ascendens,cm (cm/m?) <3,8cm
(1,4-2,1cm / m?)

Ikke tilgeengeligt

Arcus aorta

Aorta descendens <28
(1,0-1,6 cm / m2)

Atiologi

Aortas lumens normale diameter gges igennem livet og reference di-
mensioner er derfor aldersafhaengige. Ud over dette er vaeksten ogsa
relateret til fysisk aktivitet og arbejdsbelastningen pa hjertet (4).
Aldringsprocessen gger karvaeggens stivhed som folge af oget ind-
hold af kollagen, lipider og calcium i karvaeggen. Dette er grundlaget
for udviklingen af den aterosklerotiske proces med intimafortykkelse,
plaquedannelse, ulceration og trombedannelse. Hypertension er den
vaesentligste faktorer i relation til udvikling af aneurismet. Hyperli-
pideemi, diabetes mellitus og rygning har ogsa betydning via deres
rolle som kendte risikofaktorer for arteriosklerose. Arvelige forhold
spiller en stor rolle ved Marfans syndrom, Ehlers-Danlos syndrom, og
andre familizere former for bindvaevssygdomme. Aortaaneurisme kan
ogsa ses ved Noonan's - og Turner’s syndromer (5,6).

Ved Marfans syndrom ses typisk en legformet dilatation af aorta-
roden, men dilatationen kan ramme alle afsnit af aorta.

Se i pvrigt DCS rapporten, Arvelig Hjertesygdom, nr. 12006
Annuloaortisk ektasi er en arvelig tilstand med familizer ophob-
ning af aortarods-dilatation begyndende ved annulus. Patoanatomisk
ses cystisk degeneration af media, ophobning af mucoidt materiale,
og tab af elastiske fibre som medferer en svaghed af karvaeggen. Til-

standen ses hyppigere hos kvinder end mend (7,8).

En bicuspid aortaklap er associeret med en gget forekomst af
coarctatio aortae, og tenformet ascendens aneurisme samt en gget
risiko for aorta dissektion (9). Histologiske undersggelser af aorta
hos patienter med bicuspid aortaklap har vist tegn pa cystisk media
degeneration som det ses ved annuloaortisk ektasi. | en undersggelse

af yngre maend med normal fungerende bicuspid aortaklap fandtes i

mere end 50 % af tilfeeldene abnorm dimension af aortaroden (10).
Poststenotisk dilatation af aortaroden kan ses ved valvuleer aorta-

stenose, som efter isoleret aortaklap substitution kan progrediere (11).

Figur 1

CT skanning med kontrast som viser 6.5 cm stort aneurisme i aorta
ascendens(A) mens descendens(D) har normal dimension

En raekke inflammatoriske tilstande kan give aortitis medferende
aneurisme dannelse. Aortitis kan ses ved syfilis som primeert afficerer
aorta ascendens men ogsa bakterielle infektioner kan give anled-
ning til aortaaneurisme dannelse som det kan ses ved sveer aortaklap
endokarditis. Salmonella infektioner er kendt for at kunne medfarer
ling af infektigs aortaaneurisme (6).
atologiske tilstande som reumatoid artritis, Reiters syndrom,

gdom, keempecelle artrit og ankyloid spondylitis kan med-
af aorta-annulus og med mulig samtidig affektion af
itralklapperne (6,12).
m ses hos barn og kan give anledning til udvik-

urismer men kan ogsa afficere store arterier

Takayasu’s syn ’ﬁd
forandringer af arterierng¥kan
se(14), men i gvrigt ogsa argelle okklusioner.

Hej energi traumer kan i Sjeeldne tilfeelde vaere arsag til udvikling
af falske aneurismer i aorta, oftest lokaliseret til den proksimale del af
aorta descendens (istmus) (6).

fgrer segmentale inflammatoriske
re aorta med aneurisme dannel-

Faktaboks 1
Atiologi og disponerende faktorer for udvikling af aortaaneurisme
* Hypertension

* Marfan syndrom, Ehlers-Danlos syndrom, Noonan’s syndrom, Turner
syndrom.

* Annuloaortisk ektasi

* Bicuspid aortaklap

» Poststenotisk dilatation ved valvulaer aortastenose

« Infektioner og inflammatoriske bindevaevssygdomme

« Disponerende faktorer er hyperlipideemi, diabetes mellitus, rygning
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Klinik

Hovedparten af patienterne er oftest asymptomatiske pa diagnose
tidspunktet og aneurismet er typisk et tilfaeldigt fund ved rentgen
undersggelse af thorax, ekkokardiografi eller CT-skanning af thorax.
Oplever patienten symptomer er det oftest en fglge af tryksymp-
tomer fra aneurismet.. Brystsmerter er det hyppigste symptom ved
det torakale aortaaneurisme. Tryksymptomer fra et aorta ascendens
aneurisme praesenterer sig ofte med centrale retrosternale smer-
ter, mens descendens aneurismet kan praesenterer sig ved smerter
mellem skulderbladene og aneurismet i den torakolumbale del med
smerter i leenderyggen eller i flankerne. Generelt ma man gé ud fra at
smerter i brystkassen kommer fra et pavist aneurisme, med mindre
der er andre entydige forklaringer pa smerterne.

Andre symptomer som hoste, dyspng, haemoptyse, hvaesende
vejrtraekning eller gentagne pneumonier kan skyldes bronkieobstruk-
tion (ofte arcus eller descendens aneurisme). Tryk pa gsofagus kan
medfere dysfagi, mens kompression af nervus laryngeus recurrens
medferer haeshed.

Udvikling af hjerteinsufficiens symptomer eller pavisning af mislyd
kan skyldes tilstedevaerelse af aortaklapigBufficiens som en konse-
kvens af aortarodens dilatation, her ing af sinus valsalva
aneurisme. Tromboemboliske episoder, til mpelvis cerebrum, un-
derekstremiteter, nyrer eller tarmsystemg, e Imindelige, men
kan hidrgre fra trombosemateriale i aneuri

Det torakale aortaaneurisme kan ogsa pr w&e dra-
matisk med voldsomme pludselige indseettende s%t eller
synkope som falge af ruptur. Aneurisme ruptur medfdfer gifte Bhod-
ning til venstre pleura eller perikardiet samt ledsagende'hyp

Faktaboks 2

Klinisk preesentation af aortaaneurisme
+ Oftest asymptomatisk og tilfaeldigt fund

* Periodevise centrale retrosternale smerter er hyppig, men smerter
imellem skulderbladene eller i leenderyggen forekommer ogsa.

* Dyspng, hoste, heemoptyse og gentagne pneumonier.

* Dysfagi og haeshed kan skyldes tryk pa esophagus og nervus laryngus
recurrens.

+ Udvikling af hjerteinsufficiens kan ses ved tilstedevaerelse af
aortainsufficiens

» Tromboemboliske episoder

* Pludselige indsaettende voldsomme brystsmerter eller synkope.

Diagnose

De vigtigste diagnostiske metoder til pavisning og karakteristik af det
torakale aortaaneurisme er ekkokardiografi, CT skanning samt MR
skanning.

Et rentgen billede af brystkassen kan veaere normalt trods tilstede-
veerelse af et torakalt aortaaneurisme. De hyppigste positive fund er
et bredt mediastinum, bred aortaknop og/eller displacering af trakea
fra midtlinjen.

Sével transtorakal (TTE) som transgsofageal ekkokardiografi (TEE)
kan anvendes til pavisning og karakteristik af aortaaneurismer, samt
aortaklap vurdering (15). | det venstre parasternale leengde akse snit
fremstilles annulus, sinus valsalva, den sino-tubulaere overgang samt
den mest proksimale del af aorta ascendens (Figur 2). TEE undersg-
gelsen er iseer pakraevet ved den initiale diagnostik eller ved udvikling

S

af symptomer hos patienter med kendt aortaaneurisme. TTE under-
spgelsen anvendes almindeligvis ved rutine opfalgningskontroller
med samtidig vurdering af aortaklapforholdene. For savel TTE som
TEE undersggelsen kan det veere vanskeligt at fremstille hele aortas
forlab specielt den mest distale del af aorta ascendens og den ascen-
derende del af arcus aorta grundet overlap af trakea og hgjre hoved-
bronkus.

| tabel 1 er angivet gvre normalvaerdi(95 % sikkerheds-
graense) af aorta for raske voksne baseret pa ekkokardiografisk
og CT skannings undersggelse. Mélene er ogsa angivet per m?
legemsoverflade (BSA). Disse mal er desveerre ikke tilgaengelige for
alle aortaparametre, men er vigtige at skaeve til, idet normalvaerdier
i absolutte veerdi er forskellig for en stor mand og en lille kvinde.
For eksempel har kvinder i gennemsnit 3-4 mm mindre torakal
aorta end mand (16,17).

CT-skanning med kontrast kan fremstille hele aortas forleb, vur-
dere graden af kalcifikation af aorta samt intramurale tromber. Per
tradition males aorta ved CT som udvendigt mal hvilket delvis kan
forklare forskellene i tabel 1(18).

Figur 2. Udmaling af aorta:

Mal slutdiastolis @ D billedet, Mal inderside til inderside, sva-
rende til karrets lySg

~ 4 ulys diameter 2 sinus valsalva 3 sino-
tubulaere overgang 4 ¥ffta agpdens

MR-skanning kan fremstille“aortas forhold som CT-skanning, medfg-
rer ikke stralepavirkning og er velegnet til serielle undersggelser.

Aortografi kan ligeledes anvendes til fremstilling af aortas forhold
men bruges primaert i forbindelse med den praeoperative obligatori-
ske koronararteriografi.

Ved mistaenkt aortitis suppleres udredningsprogrammet med bio-
kemisk analyse af relevante inflammatoriske biomarkerer. Leukocyt-
skintigrafi og PET-CT kan anvendes til at identificere eventuelle affi-
cerede omrdder i aorta.

Prognose og forleb
Der er kun fa data om naturhistorien for det isolerede torakale aorta-
aneurisme. Risikoen for ruptur er korreleret til aortas dimension som
forekommer hyppigere i aorta descendens og torako-abdominal aorta
sammenlignet med aorta ascendens og arcus aorta (19).

Den arlige komplikationsrate (ruptur, dissektion, ded) er anfert i
tabel 2 (20).
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Tabel 2

Arlig komplikationsrisiko (ruptur, dissektion, ded) i relation til
aortas storste diameter

Aorta 35-40cm | 41-49cm | 50-59cm =26,0cm
dimension
Arlig risiko 72 % 53 % 6,5 % 14,1 %

Risikoen for komplikationer forudsiges formentlig bedre af mal in-
dekseret for kropssterrelse. | et stgrre materiale(n=410) fandtes at
patienter med en aorta dimension 2,25-2,75 cm/m? havde en arlig
risiko for komplikationer(ded, ruptur, dissektion) pa 4 %, for dimen-
sionen 2,75-4,25 c¢m/m? var risikoen 8% og ved > 4,25 cm/m? en
risiko p& 20%(20). Vi har i anbefalingen valgt absolutte mal idet de
er lettere at handtere og indarbejde, men man bgr ved tvivl skele til
de indekserede mal, hvor graensen til hgj risiko, og anbefalet opera-
tion, ligger omkring 2,75 cm/m?. En hurtig veekst rate pd = 0,5 cm
per &r peger ogsé pa @get risiko for ruptur og ber derfor ogsa indga

i overvejelserne for planlaegning af det bedste operationstidspunkt
(22,23). Malingen af vaekstraten ved serigf€ undersggelser kan vaere
forbundet med betydelig inter-obsery, iatigmy For det andet skal
man vaere opmaerksom pé, og tage hgjde fo absolutte aorta-mal
ikke er praecis de samme for forskellige bi
ret i tabel 1.

Behandling. Generelt anbefales det at patie Weﬂler
sandsynlige symptomer pa aortaaneurisme, operer® ua rrel-
sen af aneurismet (20).

Profylaktisk elektiv operation anbefales hos asymptomiatis
tienter med en aorta ascendens dilatation pa = 5,5 cm og ve¥ ag
descendens dimension pa 2 6,5 cm (20).

Hos asymptomatiske patienter med aorta ascendens aneur
< 5,5 cm ber operation overvejes safremt der samtidig foreligger
betydende aortaklapinsufficiens, eller der i familien er forekomst af
aorta dissektion /ruptur / pludselig ded, eller der er hurtig vaekstrate
af aorta(> 0,5 cm/ar) (26).

Patienter med Marfans syndrom (eller andre bindeveevssygdom-

t r som illustre-

me) bar opereres ved aorta ascendens dimension p& = 5,0 cm og ved
en dimension af aorta descendens 2 6,0. Operation ber overvejes
ved mindre aorta dimensioner (4.5 cm) hos Marfan patienter med
familieer optraeden af ruptur eller dissektion samt hos patienter som
planlaegger graviditet.

Hos patienter med operationskraevende aortainsufficiens /- steno-
se med aorta ascendens dilatation = 4,5 cm, eller med hurtig vaekst
rate af aorta dimensionen (2 0,5 cm/&r), anbefales samtidig aorta-
kirurgisk intervention (26,27).

Hos patienter med en bicuspid aortaklap og aorta ascendens di-
latation anbefales operation ved en aorta dimension pa 5,0 cm eller
vaekst rate (= 0,5cm/ar) (26,27). Aortas dimension indekseret for le-

Tabel 3

$

scendens kan foruden kirurgisk behandles med kateterbaseret stent
ﬁantation. Den endovaskulaere teknik forventes anvendt mere
DD

Vejledende retningslinier for profylaktisk operation af torakalt
aortaaneurisme

Asymptomatiske med aorta ascendens diameter 2 5,5 cm

Asymptomatiske med aorta descendens diameter 2 6,5 cm

Marfan syndrom eller bicuspid aortaklap med aorta ascendens = 5,0 cm

Marfan syndrom eller bicuspid aortaklap med aorta descendens 2 6,0 cm

Ved aortaklapssubstitution med aorta ascendens = 4,5 cm

gemsoverflade kan indga i risikovurderingen hos den enkelte patient,
specielt i tilfaelde hvor indikation for profylaktisk operation ikke er
entydig.

| disse vurderinger skal ogsa indga oplysninger om specielt familizer
forekomst af ruptur / dissektion / pludselig ded, som taler for tidligt
indgreb. | beslutningsprocessen bgr der ogsa indga en vurdering af
andre forhold som alder og komorbiditet.

Den generelle operationsrisiko for aortakirurgi, angivet som mor-
talitet, er omkring 5 %. Ved elektive operationer er den perioperative
mortalitet 1,5 %, ved hastende operationer 2,6 % og ved akut kirurgi
11,7 % (28).

Generelt er den perioperative mortalitet lavest ved aorta ascen-
dens eller arcus kirurgi som angives til 2,5 %, mens mortaliteten ved
descendens eller torako-abdominal aorta kirurgi, er markant hgjere.
Forekomsten af apopleksi angives til omkring 8 % for aorta ascen-
dens/arcus kirurgi og 4 % ved aorta descendens eller torako-abdo-
minal kirurgi. Paraplegi optraeder hos 2-10 % af patienterne som far
foretaget aorta descendens eller torako-abdominal kirurgi(29). Risi-
koen er afhangig af udbredelsen af aneurismet.

Operationsteknikken der vaelges afhaenger af aneurismets karak-
ter, aortaklapmorfologi, underliggende patologi, forventet levetid og
gnske om fravaer af antikoagulationsbehandling.

Ved klapbesparende kirurgi indsaettes en rgrprotese i aorta ascen-
dens. Indsaettelse af compositegraft med ledsagende reimplantation
af koronararterierne anvendes ved ledsagende aortaklapdysfunktion
og ved dilatation i den farste del af aortaroden (annulus og sinus val-
salva). Alternativt kan der indsattes en klapprotese og et rer, saledes
at omradet med koronar-ostierne bevares.

Lokaliserede aneurismer i distale arcus samt i seerdeleshed de-

h remover, idet den ser ud til at vaere associeret med en lavere
et end kirurgi. Der mangler endnu langtidsresultater, men ny-
ere ntes at have en god holdbarhed.

ende behandling til blodtryk < 135/85 mmHg er

en medicinske behandling af aortaaneurisme.

Pengindga betablokkere som ydermere reducere
veegspandingen. D

w dsynligvis vaere en gavnlig effekt hvis
blodtrykket kan saeMgg re som hos andre hgjrisiko patienter.
Hos Marfan patienter gagfler s e forhold idet ogsa patienter med
normalt blodtryk anbefales handlet med betablokker. Patienter
med kendte aterosklerotiske sygdomme behandles med lipidseenken-
de midler og tobaksforbrugende patienter anbefales rygeopher.

Patienter med inflammatorisk aktiv bindevaevssygdom og aorta
aneurisme med eller uden klapinvolvering kan med fordel forbehand-
les fa uger for det kirurgiske indgreb for at sikre et optimalt kirurgisk
resultat med intensiv immunmodulerende terapi. Planlaegningen af
behandling anbefales foretaget i taet samarbejde med reumatologer
med saerlig viden indenfor omrédet. Ligeledes anbefales et taet sam-
arbejde med mikrobiologer og infektionsmedicinere vedrgrende den
antibiotiske behandling og planlaegning af en eventuel operation af
patienter med infektigs aortitis.

Opfelgning. Hos den uopererede patient anbefales det at der fore-
tages en baseline MR skanning(CT safremt der er kontraindikation
mod MR), af hele aorta. Hvis aneurismet kan ses med transtorakal
ekkokardiografi ber sygdomsudviklingen falges pa denne méde, arligt.
Revurdering af den totale aorta hvert 3.4r med MR scanning, fer ved
tvivl om betydende udvikling i sygdommen.

Hos opererede patienter anbefales kun én kontrol med MR scan-

Diagnostik og behandling af torakale aortasygdomme « 7 + DCS heringsrapport « 2007



ning efter 12 maneder. Videre kontrol herefter mé baseres pa en in-
dividuel vurdering. Heri ma ogsé indgd komorbiditet og om patienten
er kandidat til yderligere kirurgisk behandling

P& grund af de seerlige forhold hos Marfan patienten anbefales ar-
ligt hos den opererede en MR scanning af den totale aorta. Disse MR
scanninger foretages decentralt og fremsendes til vurdering pa det
thoraxkirurgiske center.

Patienter som er behandlet med stent kontrolleres med MR scan-
ning arligt. Billederne vurderes af det behandlende center.

Patienter med eventuel associeret klapsygdom falges efter almin-
delig hjerteklap retningslinjer.

Kontrol og behandling af blodtryk og risikofaktorer kan finde sted
via egen laege. Det er vigtigt med effektiv blodtrykskontrol, malet er
< 135/85. Alle Marfan behandles med betablokker, uanset blodtryks-
niveau.
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Aortadissektion

Indledning

Aortadissektion er karakteriseret ved at den normale aortaveeg spal-
tes af blod, som presses ind i veeggen. Den klassiske dissektion menes
at vaere forudgdet af en intimalaesion, som blotleegger tunika media,
som derved udsaettes for pulstrykket. Herved kan blodet penetrere
media og spalte karvaeggen. P& denne made dannes et falsk lumen
separeret fra det sande af en membran bestdende af intima og even-
tuelt dele af media. Aortadissektionen kan ogsa opsta ved at et kar

i vasa vasorum brister medferende en bladning i tunika media som
giver anledning til et intramuralt haematom. Denne blgdning kan
penetrere videre til karlumen, eller kan rumpere helt. Den kan ogsa
medfaere en videre dissektion i karvaeggen saledes at det endelige bil-
lede fuldsteaendig ligner den primeere intimaleesion. Et intramuralt hae-
matom skal derfor behandles som en aor fgf¥issektion

Inddeling
Aortadissektion inddeles efter Stanford klassé nitype A og
type B. L 4

Type A-dissektioner omfatter alle dissektioner, n;M/ er
aorta ascendens. De udger ca. 65 % af alle dissektion -
~Dissglfi
a

sektion omfatter dissektion i aorta descendens (Figur 3)

i arcus aorta uden affektion af ascendens opfattes og skal be
les som en type B dissektion. Den typiske dissektion med en i@ti
membran, som adskiller et sandt og falsk lumen er det almind

mens det rene intramurale haematom kun ses i 5 % af tilfaeldene(1).

Ved akut dissektion forstés dissektioner som diagnosticeres in-
denfor 14 dage efter symptomdebut mens dissektioner, som pavi-
ses mere end 14 dage efter symptomstart, opfattes som en kronisk
aortadissektion.

Figur 3. Inddeling af aortadissektioner

Type A Type A Type B

Atiologi, disponerende
faktorer og prognose

Enhver proces, som sveaekker aortaveeggen, iseer tunika media, kan
medfare risiko for aortadissektion. Hypertension er den dominerende
disponerende faktor og forekommer i omkring 75 % af tilfeeldene (3).

Disse patienter kan have en vis grad af cystisk media degeneration.
Med stigende alder svaekkes tunika media ogsa, og disse forhold kan
veere substratet for en accelereret svaekkelse af aortavaeggen, f.eks. i
relation til en darligt behandlet hypertension.. Typisk er patienterne
midaldrende mend (3). Koronararterie sygdom forekommer hos om-
kring 25 % af patienterne.

En anden vigtig grundleeggende praedisponerende faktor er cystisk
media degeneration. Denne tilstand er karakteriseret ved et tab af
elastiske fibre og degeneration af glat muskulatur. En cystisk media
degeneration ses i udtalt grad ved tilstande med defekter i kollagen-
syntesen som Marfan syndrom og Ehlers-Danlos syndrom. Der er dog
o0gsa en pget forekomst af cystisk media degeneration hos patienter
med bicuspid aortaklap og patienter med annuloaortisk ektasi. Dette
er formentlig baggrunden for at disse tilstande ogsa er forbundet
med en gget risiko for aortadissektion. Samlet set bidrager disse til-
stande kun til en mindre del af alle aortadissektionerne (15 %).

latrogen aortadissektion(< 5 %) opstar typisk i forbindelse med
hjertekaterisation eller i relation til eller efter operative indgreb pa el-
ler kanylering af aorta.(3,4).

Ubehandlet er 30 dags mortaliteten ved type A dissektion teet pa
90 %. Prognosen kan bedres betydeligt ved tidlig kirurgisk interven-
tion, som kan bringe 30 dages mortaliteten ved type A dissektion ned
pé 24 % - 30 % (1,3,13). Prognosen for den tilfeeldigt opdagede kroni-
ske dissektion er darligt belyst.

Faktaboks 3
Disponerende faktorer til aortadissektion
» Hypertension
* Marfan syndrom
ler Danlos syndrom

n ortisk ektasi (arvelig aortadilatation, non-Marfan)

Symp

Kardinals

meget sveere smer stet eller ryggen. Smerter ses hos hoved-

@lype A og type B dissektioner. Typisk

et smeeld. Nogen gange megflidstraling til ryg, arme eller hals (3).
Ofte indleegges patienten derfor pa mistanke om akut myokardiein-
farkt. Undertiden beskrives smerten at flytte sig (migrende smer-
ter), og den kan falge udbredelsen af dissektionen. Ved gennembrud
af dissektionen til perikardiet med dannelse af heemoperikardium ses
primaert synkope som efterfglgende er associeret med sveer kreds-
lebspdvirkning. Synkope i relation til debut af de sveaere smerter kan
ogsd veere udtryk for en vaso-vagal reaktion, og nogle patienter kan
efterfalgende veere relativt symptomfattige ved ankomsten til ho-
spitalet, hvor det altsa er den primaere symptombeskrivelse der skal
vaekke mistanken. En del patienter har desuden varierende grader

af neurologiske udfalds symptomer som udtryk for kompromitteret
blodflow i spinal arterier eller halskar (1;4).

Kliniske fund

Typisk er patienten akut medtaget med svaere smerter lokaliseret til
brystkassen. Patienten kan vaere shockeret. Shock vil typisk veere for-
arsaget af tamponade, ruptur med blgdning til oftest venstre pleura,
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dissektion i venstre hovedstamme eller akut svaer aortainsufficiens.
Shock ses oftere ved type A dissektion end type B (1;4). Mistanken
om aortadissektion skal ogsa rejses ved uforklarede svaere brystsmer-
ter hvor den umiddelbare vurdering ved EKG og evt. koronarenzymer
/ ekkokardiografi ikke giver holdepunkt for stgrre myokardieinfarkt
som forklaring. | den sammenhaeng skal man vaere opmaerksom pa at
dissektion ned i aortaroden delvist kan komprimere en koronararterie
i afgangen og veere associeret med ST segment forandringer. Almin-
deligvis er der dog diskrepans mellem de beskedne fund og svaerheds-
graden af symptomerne. Nogle patienter kan vaere relativt upévir-
kede ved ankomsten til hospitalet og her er det forhistorien med evt.
synkope der skal vaekke mistanken. Blodtrykket er ved indlaeggelsen
hejt hos hovedparten med B-dissektion mens det er sjeeldnere ved
type A dissektion. Afhaengig af udbredningen og lokalisationen af dis-
sektionen kan der veere manglende puls i arm eller ben. Ved A-dis-
sektionen, som ofte starter 1-2 cm over aorta-annulus, medfarer
leesionen ofte udvikling af en aortainsufficiens som er hgrbar ved
stetoskopi.
Sjeeldnere fund er abdominale smerter aggrund af tarmiskaemi,
progredierende nyresvigt, samt ekst
pulsation i en lyske. | sjeeldne tilfeelde kan
nembrud til bronchietraeet), vena cava s
sion af vena cava superior) og haeshed (nen
Som beskrevet er der desveerre et betyde

es haemoptyser (gen-
drom (kompres-
rens parese).
klikisk prae-
sentation til specielt akut koronarsyndrom og aor€adissgitiqg bar

-

derfor altid overvejes ved uforklarede brystsmerter,
der er diskrepans imellem de sveere brystsmerter og manglepg® el
ler beskedne EKG forandringer, i seerdeleshed hos den hypefte @
patient.

Faktaboks 4
Klinisk praesentation ved aortadissektion

* Svaere smerter i bryst eller ryg, pludseligt indsaettende
» Synkope i relation til debut af smerter

* Shock, hyppigst ved A-dissektion

* Hgjt blodtryk, kendt eller nyopdaget

* Ledsagende neurologiske udfaldssymptomer

» Sideforskel, puls, blodtryk.

Aortadissektion ber altid overvejes hos patienter med umiddelbart
uforklarede svaere brystsmerter, iseer ved manglende eller beskedne
EKG forandringer, og manglende koronar enzymforhgjelse hos den
hypertensive patient.

Diagnostiske undersogelser

EKG

En EKG optagelse er obligat hos alle med brystsmerter og indgar i
den differentialdiagnostiske proces. Som naevnt kan ses ST segment
depression ved dissektion ud i koronarkar eller ved kompression af
karret. Det kan ogsa ses som et led i en eventuel bagvedliggende
hypertensiv hjertesygdom. ST segment elevation ses hos 1-3 % af
patienterne og udger et alvorligt differentialdiagnostisk problem.
Diagnosen stilles da typisk ferst i forbindelse med den diagnostisk
akutte koronarangiografi. Mindre end 40 % har et helt normalt EKG
ved indlaeggelsen.

RTG af thorax
Ved mistanke om aortadissektion ber optagelse af rgntgen af thorax
ikke forsinke den diagnostiske proces. Positive fund ved rentgenun-

derspgelse af thorax vil typisk vaere et breddegget mediastinum eller
en abnorm aorta kontur og det findes hos 60 % af patienterne. Endvi-
dere kan undersggelsen demonstrere pleuransamling, som kan vaere
et tegn pa blednings gennembrud til pleura. Nogle af differentialdiag-
noserne i form af pneumothorax, pleuropneumoni og tumor kan ogsa
ses. Et normalt rentgen af thorax udelukker ikke aortadissektion, idet
specificiteten er lav.

CT skanning

En CT-skanning har en hgj diagnostisk akkuratesse med bade meget
hgj sensitivitet og specificitet(>95 %) (8). Der anvendes intravengs
rentgenkontrast. Billedoptagelsen sker mens kontrastopladningen er
maksimal i aorta torakalis og skanningen medinddrager hele abdomi-
nal aorta.

Diagnosen stilles ved pévisning af en intimaflap som adskiller det
sande og falske lumen(Figur 4). CT -skanningen giver yderligere infor-
mation om evt. involvering af halskar, mesenterial og renale kar. En-
deligt kan eventuelle perikardie eller pleurale ansamlinger fremstilles.
CT-skanning er imidlertid mindre velegnet til fremstilling af »entry«,
og er ikke egnet til den morfologiske vurdering af aortaklappen og
bedgmmelse af en evt. aorta insufficiens.

Figur 4

branen som ogsa ses i aorta descendens FL =

falskt lugfe lumen

MR-skanning
En MR-skanning glver
ring af aortadissektion. M
ning af dissektionen, involvering af koronar, hals, nyre, og mesente-
rial kar. Ydermere kan der ogsa opnas et kvantitativt estimat af aorta

ed for en meget sikker diagnostice-
ver detaljeret information om udbred-

insufficiensen. Endvidere kan »entry« i mange tilfeelde identificeres
og metoden er velegnet til pavisning af pleurale og perikardielle an-
samlinger. Den diagnostiske akkuratesse af CT- og MR-skanning er
ligeveerdig(8). MR scanningen er dog ikke anvendelig i den akutte
situation. Fordelen ved CT-skanning er den udbredte tilgaengelighed,
korte exponeringstid og at den kan foretages pa den heemodynamisk
ustabile patient med behov for taet monitorering. Sidstnaevnte er ikke
muligt ved MR-skanning. Ulemperne ved CT-skanning omfatter beho-
vet for anvendelse af kontrast og rentgen eksponeringen, som dog er
betydningsles i lyset af sygdommens alvor.

Ekkokardiografi

Ved transtorakal ekkokardiografi kan en aortadissektion ikke sjeeldent
diagnosticeres ved pavisning af en flagrende dissektionsmembranen i

aorta ascendens, og kan vaere tilstraekkeligt til stille diagnosen og fore
patienten til operation. Intramurale haematomer kan kun sjeeldent
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pavises ved transtorakal ekkokardiografi. | det parasternale vindue
fremstilles aortaroden bedst og her kan evt. aortainsufficiens tillige
pavises og gradueres. Det er vigtigt at optage supplerende supraster-
nale og subcostale billeder. Suprasternalt kan arcus aorta fremstilles,
mens en del af aorta abdominalis kan visualiseres subcostalt, hvor
en evt. perikardie ansamling ofte ligeledes fremstilles godt. Sensiti-
viteten ved TTE er dog kun omtrent 60 % og kan séledes aldrig alene
anvendes til at udelukke aortadissektion. Den diagnostiske akkura-
tesse kan imidlertid forgges ved TEE, som har samme hgje sensitivi-
tet og specificitet (>95 %) til at pavise aortadissektion som CT- og
MR-skanning (8).

Ved blodtryksforhgjelse ber TEE generelt ikke foretages far der
er ivaerksat effektiv blodtrykssankende behandling (f.eks. nitrogly-
cerin eller labetalol drop), og ber foregé under samtidig indgift af
intravengs sedation (midazolam). Diagnosen stilles ved fremstilling
af karakteristisk dissektionsmembran, (Figur 5) eller intramuralt
haematom (Figur 6).

Figur 5

AT T: 3¢.BC #_n
EE T <3¢.BC -7

Stilbillede fra TEE optagelse, som viser dissektionsmembranen (pilene)
i aorta(AO) lige nord for aortaklappen.

Figur 6

Tvaersnit af aorta descendens som viser halvmaneformet vaeghaema-
tom med typiske opklaringer.

TEE kan med hgj sikkerhed pévise og graduere aortainsufficiens,
identificere »entry« samt flow i falsk og sandt lumen. TEE kan ogsa

pavise intramurale haematomer mens plaques og ulcerationer nemt
overses. TEE ved aortadissektion ber altid omfatte en beskrivelse af
aortaklappens morfologi, aortainsufficiens, involvering af proksimale
koronarkar, »entry«, flow i falsk lumen, perikardieforhold og involve-
ring af aorta descendens. TEE kan med fordel foretages bedside mens
kirurgen ser pa. Den kan ogsa foretages preeoperativt pé operations-
stuen. Svagheden ved TEE er ubehaget forbundet med undersagelsen,
som kan veere forbundet med uhensigtsmaessige blodtryks stigninger
og potentiel risiko for ruptur. Hvis der derfor foreligger hgj sandsyn-
lighed for aortadissektion eller hvor formélet alene er at afgere om-
fanget af klapinvolvering, kan det vaere hensigtsmaessigt at henlaegge
TEE undersggelsen til den hjertekirurgiske operationsstue.

Koronarangiografi

Som hovedregel anbefales det, at man ikke foretager KAG ved akut
aortadissektion, men kan overvejes ved kronisk aortadissektion. Hos
patienter med aortadissektion findes koronarsygdom hos ca 25 %,
men tilstedeveerelsen synes kun at veere forbundet med beskeden
gget morbiditet og mortalitet(10).

Laboratoriepraver

Blodpraver ved aortadissektion er kun vejledende. D-dimer vil
typisk veere forhgjet. En normal D-dimer synes saledes forbun-

det med en hgj negativ prediktiv veerdi for tilstedevaerelse af akut
aortadissektion (11). Dette er dog baseret pa relativt sma populati-
oner og D-dimer alene kan derfor ikke anbefales som udelukkelses-
test ved mistanke om aortadissektion.

Faktaboks 5
Diagnostiske undersogelser ved aortadissektion

R og TEE har samme diagnostiske akkuratesse og kan alle ude-
luKke en rejst mistanke.

fhaenger af tilgeengeligheden og adgangen til erfaren bedgm-

* Ve onsbaerende enhed vil CT typisk veere forstevalg

« Ved den hgj

* Hvis 1.udersu
res mindst én ande

ersogelser er at sikre diagnose,

klassificere dissektionerfPafgor, aortaklappen er involveret, samt,

hvis muligt at pavise »entry«,
EKG bar foreligge hos alle mhp iskaemi vurdering.

RTG thorax kan bidrage med differentialdiagnostiske fund, men er
ikke egnet til at af eller bekraefte diagnosen.

TTE kan stille diagnosen i cirka 60 % af tilfeldene, men kan ikke an-
vendes til at udelukke aorta dissektion.

KAG anbefales ikke ved akut aortadissektion.

D-dimer er kun vejledende og kan ikke anvendes til at udelukke diag-
nosen

Diagnostisk strategi

Funktionsbaerende enhed

P& grund af den seerdeles alvorlige prognose er hurtig diagnostik

af yderste vigtighed, som med mindst mulig forsinkelse kan fgre

til overflyttelse til landsdelscenter med thoraxkirurgisk ekspertise.
Ved klinisk mistanke ber 1. valgs undersggelsen vaere akut CT-skan-
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ning pa grund af den udbredte tilgeengelighed degnets 24 timer. Nar
diagnosen er stillet ber der ikke ofres tid pa andre diagnostiske tiltag.
Er overflyttelse indiceret sikres effektive intravengse adgange (cen-
tral vengs adgang foretraekkes), evt. blodtrykssaenkende behandling
ivaerksaettes (hvis systolisk blodtryk > 120 mmHg) og patienten bgr
overflyttes med kompetent personale, som ved behov kan fore-

tage intubation. Patienter skal ogsa overflyttes akut hvis der er hgj
klinisk mistanke om dissektion, men usikkerhed om diagnosen ved
CT. Patienter med akut type B dissektion skal altid konfereres med
landsdelscenter mhp. evt indikation for operation / stent-behandling.
Er der tvivl om typen af dissektion skal patienten vurderes pa lands-
delscentret. | de forste degn ber tilstraebes observation pa afsnit med
mulighed for invasiv monitorering af blodtryk samt teet observation
af potentielle komplikationer.

Landsdelscenter
Patienter diagnosticeret pa funktionsbaerende enheder med akut type
A aortadissektion modtages pa intensiv afdeling eller direkte pé ope-
rationsgangen. Diagnosen konfirmeres og der fastleegges umiddelbart
behandlingsplan for evt. operativt indgr. EE foretages i dette til-
feelde bedst pa operationsstuen efte
med type B dissektion ber ligeledes den a
monitoreres pa intensiv afdeling.
Patienter, som ikke overflyttes fra ande: men, hvor diag-
nosen misteenkes, udredes overordnet efter s p dinjer
som pa de funktionsbaerende enheder. TEE anbef y@ tevalgs
undersggelse, pa grund af den hurtige tilgeengelighed®o
Ved TEE er det vigtigt med god sedation og ved konsistént b
forhgjelse ber der vaere opstartet antihypertensiv behandliffg.
sandsynlighed for aortadissektion kan en udelukkelses TEE
finde sted pa en almindelig sengeafdeling eller i ambulatoriet®

Faktaboks 6

Diagnostisk strategi ved aortadissektion

Funktionsbaerende enhed:
+ Udredningen ledes af kardiologisk afdeling og det er landsdekcentrets
kardiologiske afdeling som kontaktes

* CT er 1. undersogelse ved klinisk mistanke, TTE kan vaere
vejledende.

+ Nar diagnosen er stillet ber der ikke ofres tid pa yderligere
undersggelser.

« Forud for overflyttelse ivaerksattes intravengs blodtrykssaenkende be-
handling og der sikres effektiv intravengs adgang.

Landsdels center:
« Patienter fra funktionsbaerende enheder modtages pa intensivafsnit /
operationsgangen.

* TEE foretages prae / per operativt.
* Egne patienter: TEE er 1.undersggelse ved klinisk mistanke.

* Er der efter farste undersggelse tvivl ber undersegelsen evt gentages
eller suppleres med CT / MR

Behandling

| den akutte fase stiles der mod at saenke blodtrykket s& meget som
muligt uden at kompromittere den cerebrale, koronare og renale per-
fusion. Dette vil seedvanligvis betyde et systolisk blodtryk under 120
mmHg og et middel arterietryk pa 65-75 mmHg. For at beskytte den
sarbare aortavaeg er det hensigtsmaessigt at reducere venstre ven-

\y

en. | de relativt fa tilfaelde, hvor dissektionen alene er lokaliseret til
ﬁta ascendens/arcus aortae vil der veere mulighed for et egentligt
ku

trikels kontraktilitet. Ferstevalgs preeparatet er principielt betarecep-
tor blokerende midler. Der ber her anvendes betablokere med hurtig
indseettende virkning, som kan administreres intravengst. Dette kan
med fordel ske med labetalol infusion som bade har beta og alfa blo-
kerende virkning. Behandlingen titreres efter blodtryk samt puls, hvor
der stiles mod puls i den akutte situation p& 60-80 /min. Der forelig-
ger ingen randomiserede sammenligninger af forskellige betabloke-
rende midler ved aortadissektion. Er betablokade ikke tilstraekkeligt til
at kontrollere blodtrykket suppleres med vasodilaterende behandling,
fx i form af nitroprussid infusion. Nitroglycerin infusion er et udmeer-
ket alternativ pga. det udbredte erfaringsgrundlag og styrbarheden.
Vasodilatation ber principielt ikke anvendes som ferste valg da det
teoretisk kan medfere gget dp/dt og dermed teoretisk risiko for for-
vaerring i dissektionen.

Kronisk obstruktiv lungesygdom er normalt ikke kontraindikation
for akut betablokade. Sidelebende med ivaerksaettelse af blodtryks-
senkende behandling ivaerksaettes effektiv analgetisk behandling
med intravengst administreret morfin.

| tilfelde af perikardie ansamling ber perikardiocentese som hovedre-
gel ikke foretages da det kan medfgre fornyet fatal bledning til peri-
kardiet. Akut perikardiocentese ber alene foretages i absolut nedstil-
feelde pa vital indikation(manifest tamponade med pulslas elektrisk
aktivitet).

Den kirurgiske behandling ved type A dissektion stiler mod at af-
vaerge potentielt fatale komplikationer i form af tamponade, ruptur
og destruktion af aortaklappen. Behandlingsstrategien er den samme
uanset om der er tale om den klassiske dissektion med en dissekti-
ons membran eller et intramuralt haematom. Den kirurgiske behand-
ling stiler mod en rekonstruktion af aorta ascendens og aortaklap-

t indgreb med resektion af hele dissektionen. | de tilfeelde
tionen fortseetter i arcus og eller descendens vil behand-
qne en type A til en type B dissektion. Ved betydende
f eps kan man veelge plastik pa aortaklappen og ind-
seettelse af Mrprofese i ascendens, alternativt kan der indseettes en
isk klap i karprotese, reimplantation af koro-

Hvis aortarod \fd er patienten har en bicuspid aortak-
lap, eller arvelig aortavgfg-sv. d, anbefales generelt set indseet-
telse af »composite graft« Rlternativt kan anvendes en stentlgs
aortaklap sammen med en Terprotese i ascendens. Er aortaklappen
ikke involveret kan man ngjes med en aortaprotese og resektion af en
del af aorta ascendens. Er arcus involveret kan det vaere ngdvendigt
at foretage eksploration pa arcus aortae i hypotermisk cirkulatorisk
arrest for at kunne udfgre en tilstraekkelig sikker distal anastomose.
Er der dissektion i arcus kan hel eller delvis arcusresektion vaere ngd-
vendig.

Behandlingen af den asymptomatiske kroniske A dissektion er ikke
afklaret. Ofte vil den dog veere associeret med en betydende aortain-

sufficiens eller en aorta ascendens dilatation og dermed operations-
indikationen.

Som udgangspunkt er behandlingen af akut type B aortadissektion
medicinsk. Formélet med denne behandling er at saenke blodtryk-
ket. Invasiv behandling kan dog veere indiceret i seerlige tilfeelde. Det
drejer sig om tilstande med truende ruptur (mediastinalt heematom
/ periaorta haematom / blgdning til pleura). Det kan ogsa veere ukon-
trollable smerter betinget af intestinal iskeemi samt ved tiltagende
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aortadilatation. | internationale registeropgerelser anvendes kirurgisk
/ perkutan intervention hos ca. 25 % af patienterne med type B-dis-
sektion (4). Ved den kirurgiske intervention foretages typisk delvis
resektion af dissektionen med indseettelse af karprotese. Pa grund af
betydelig mortalitet hos kirurgisk behandlede patienter har der vee-
ret fokus p& andre behandlings muligheder. En mulighed er perku-
tan stentgraftbehandling med stentning af det proksimale »entry«.
Formalet er at forbedre flowet i det sande lumen og fremme trom-
bosering af det falske lumen. | en metaanalyse baseret pa et storre
antal ikke-randomiserede mindre undersggelser synes stentgraftbe-
handling at veere forbundet med lavere hospitalsmortalitet end den,
som er observeret ved kirurgisk intervention (15). | disse selekterede
materialer er der dog en komplikations frekvens pa 14-18 %. Denne
er afhaengig af operaterens erfaring. Der foreligger ingen konklusive
randomiserede data pd omradet som kan understatte en generel
anbefaling af stent-behandling frem for kirurgisk intervention ved
symptomatisk aortadissektion. Der er dog potentielt gode muligheder
ogsa ved den asymptomatiske B dissektion. Ved symptomer og tegn
pa organiskaemi er perkutan / kirurgisk fenestrations behandling ogsa
en mulighed. Inteventionsstrategien ma pa individuelle skgn

og i hgj grad erfaringen med de enkel ndligger pa det enkelte
center. Der er til dato gennemfert éntando ret undersagelse (IN-
STEND) af stent-behandling ved ukomplicgfet ktion sammen-

lignet med medicinsk behandling alene (16). ar forventet i
2006 men er pa nuvaerende tidspunkt (ultimo f« ildke pub-
liceret i artikel form. Stentgraftbehandling kan séle®€s, p rende

tidspunkt, kun anbefales som et alternativ til klrurglsk
ved komplikationer til type B aortadissektion.

Faktaboks 7
Behandling af aortadissektion

Type A +B
« Blodtryksreduktion: akutte fase, systolisk blodtryk <120 mmHg, MAP =
65-75 mmHg.

« Medicin: kortvirkende betablokker iv( labetalol), om ngdvendigt suppleret
med ,eller alternativt vasodilatation med nitroglycerin eller nitroprussid.

* Behandlingsmal lang sigt: betablokker som farstevalg, blodtryk < 135/85
mmHg.

Kirurgisk behandling, type A:
* Rerprotese; Ved involvering af aorta klappen / bicuspid aortaklap / arvelig
aortasvaghed indsaettelse af composite graft.

Kirurgisk /stentgraft behandling, type B:
« Rerprotese eller perkutan stent overvejes ved: Truende ruptur, ukontrolla-
ble smerter, svaerere organiskaemi, samt tiltagende dilatation af aorta.

Opfolgning

Det er vigtigt altid at overveje om den bagvedliggende sygdom
kraever yderligere udredning af patienten og eventuelt dennes
familie (nyopdaget hypertension, mistanke om Marfans syndrom).
Prognostisk er det vigtigste at fa etableret en effektiv blodtryksbe-
handling med et tilstraebt blodtryk < 135/85 mm Hg. Denne kan
finde sted via egen leege.

Formalet med efterkontrollen af aorta er for det forste at identi-
ficere yderligere dilatation af aorta som kan medfgre gget risiko for
ruptur og dermed afgive indikation for en profylaktisk operation. For
det andet at identificere udvikling af klaputeaethed og venstre ventri-
kel dilatation som ogsa ville kunne medfere operativ behandling, far
der udvikles symptomer. Det anbefales at anvende MR skanning, i
det omfang det er muligt, for at undga stralingsbelastningen fra CT.

Det anbefales ogsa at skanne den totale aorta. TEE er ikke anvendelig
pga. den manglende fremstilling af hele aorta. Almindelig TTE er fuldt
tilstraekkelig til at folge evt klaputaethed og kammer dimensioner.
Ved vurderingen af andringer i aortas dimensioner, skal man vaere
opmarksom pa méleusikkerheden(+/- 3 mm) og at de absolutte mal
ikke er praecis de samme ved f.eks. MR og TTE.

Kontrol MR skanningen kan optages ved eller via den funktionsbae-
rende enhed og det anbefales at den vurderes ved landsdelscentrets
thoraxkirurgiske afdeling.

| den europeeiske guideline anbefales at der foretages billeddiag-
nostisk kontrol 1, 3, 6, 12 méneder efter udskrivelse og herefter arligt.
Evidensen for denne strategi er svag. For eksempel viser flere ma-
terialer at faerre end 2 % af de billeddiagnostiske kontroller fgrer til
operation hos den asymptomatiske patient. Fra registeropgerelser er
det anslaet at 8% af patienterne, som indleegges med aortadissektion
tidligere har vaeret behandlet for aortadissektion.

Det anbefales at der foretages en MR skanning efter 3 mane-
der, som reference og herefter &rligt. Sdfremt patienten ikke tilhgrer
risikogruppen(Marfan, Ehlers-Danlos, arvelig anulo-aortisk ektasi)
kan disse kontroller udstraekkes til hvert andet ar efter 3 ar. Dette
under forudseetning af at der er stabile veerdier og at aorta er < 5 cm.
Greensevardien for profylaktisk intervention felger principielt veerdi-
erne for aortaaneurisme, men er i hgjere grad afhaengig af individu-
elle forhold og vaeksthastighed. Nogle patienter udvikler tiltagende
dilatation, som i mange tilfzelde er associeret med smerter og ube-
hag. Det er vigtigt at patienten er informeret om disse symptomer pa
progression af sygdommen, som skal fere til henvendelse for planlagt
kontrol og akut indleeggelse ved smerter

Faktaboks 8
ﬁf lgning og kontrol efter aortadissektion

lodtrykskontrol, BT < 135/85 mmHg, via egen laege eller lo-
dighsk afdeling.

ore patienter med progredierende dilatation af
ende ruptur.

Tidspunk O Procedure Patienter, (formal)
3 maneder post MR af aorta ﬁ}lek,lgref?::;ﬁemél)
operativt (baseline) (u'taetr?gd) ’
MR af aorta Alle, (dilatation)*
12 maneders interval TTE Al klapplastik,
(uteethed)

hos patienter med aortadiameter < 5 cm kontrol hvert andet ar efter
3. ar. Hvis stationaere mal efter 5 &r evt afslutning af patienten. Geelder
ikke Marfan, Ehlers Danlos, arvelig anuloaortisk ektasi.

Al: Aortainsufficiens.
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Traumatisk aortalasion

Baggrund
Traumatisk aortalaesion opstar typisk som felge af deceleration f.eks.
ved faldulykker eller trafikulykker. Det er den naest hyppigste dedsar-
sag efter hovedtraumer ved stumpe traumer(1), og det antages at op
til 25 % af trafikdedsfald er associeret med aortaruptur(2).

Komplet aortaruptur er oftest umiddelbart fatal og under 20 %
af patienterne ndr frem til et hospital i live. Uden operation vil ca. 40
% dg indenfor de ferste 24 timer men ved hurtig resuscitation, diag-
nostik og behandling er overlevelsen 70-80 % (1). Omkring 40 % af
patienterne med aortaruptur har ogsa kardiale laesioner.

Patofysiologi

Den hyppigste skadesmekanisme antages at vaere kraftige decelle-
rations-traumer med udlgsning af forskydghgskraefter, der pavirker
Traumatisk aor-
ge distalt for ven-

talaesion ses i kliniske serier i istmuso
stre arterie subclavia - i 90 % af tilfeelden

u s 0gsa i aorta
ascendens ved aortarodens tilhaeftning til hj ige distalt for
afgangen af truncus brakiocefalikus samt i aort %s vor den

penetrerer diafragma.

Leesionen er oftest transversel, udgar fra intima og #&n 4
hele eller dele af circumferencen med varierende udbrede¥se i
vaeggen og heraf forskellige manifestationer fra subintimal bf%dy
til komplet overrivning(2) med periaortisk og subpleural bled@in

Mediastinal bledning opstar oftest fra mindre mediastinale ka

andre leesioner og er et uspecifikt tegn pa aortaruptur men neesten %

altid tilstede. Omkring 3-5 % af patienter med traumatisk aortalee-
sion overlever uden operation. Patienterne udvikler et kronisk falsk
aneurisme i omradet omkring afgangen af venstre subclavia. Det fal-
ske aneurisme kan vokse over tid og udvikle en forkalket eller fibrgs
vaeg.

Diagnose

Alle patienter udsat for kraftigt decelerationstraume samt patienter
udsat for eksplosions trykpavirkning skal mistaenkes for aortalaesion.
Er patienten kontaktbar ved ankomsten kan mediastinal bledning
give retrosternale smerter eller ondt mellem skulderbladene, ande-
ned, haeshed, synkesmerter og hoste, men symptomerne kan vaere
beskedne eller helt fravaerende. Op til halvdelen af patienterne har
ikke ydre tegn pa traumatiske torakslaesioner.

Rentgen af thorax foretages altid pa traumepatienter og kan ved
aortaruptur vise breddegget mediastinum som udtryk for bledning i
omrddet.. Et breddegget mediastinum har en sensivitet pd 90 % men
en lav specificitet 19 % for aortaruptur(3).

CT skanning er den foretrukne screeningsundersggelse for trau-
matisk aorta laesion hos disse patienter(4). Diagnosen stilles ved
pavisning af intraluminal flap, fokal kontur abnormitet, abrupt aorta
kaliberaendring, intraluminal trombus, udsivning af kontrast eller
pseudoaneurisme. Diagnosen kan vaere vanskelig idet laesionen blot
kan vaere en lille revne. Der er beskrevet sensitivitet taet pd 100 %

og specificitet 83-95 % (5,6). En normal CT scanning med kontrast,
bedemt af erfaren undersgger, udelukker dog med stor sandsynlighed
aortalaesion. Der er fa falsk positive men det kan ses ved store ate-

romatese plaques, ductus divertikel samt ved bevaegeartefakter fra
aortaklappen.

MR skanning har en diagnostisk ngjagtighed p& hgjde med CT, men
har pa grund af de vanskelige monitoreringsforhold ikke vundet ind-
pas i den akutte diagnostik hos disse kritisk syge og ofte haemodyna-
misk ustabile patienter (4). MR skanning har vist sig velegnet ved vur-
deringen af de kroniske traumatiske pseudoaneurismer og ved behov
for serielle kontrolskanninger.

TEE har i erfarne haender en hgj diagnostisk akkuratesse og er lige-
veerdig med CT og aortografi til at diagnosticere ruptur ved ist-
mus(7,8,9). Den diagnostiske sikkerhed ved traumatiske aortalaesio-
ner med andre lokalisationer har lavere sensitivitet. Dette er pa grund
af darligere indblik til distale del af aorta ascendens, proksimale arcus
samt halskar, hvor op til 10 % af patienterne har laesioner. De diagno-
stiske fund kan vaere diskrete, kun synlige over fa cm af aortas leeng-
deakse og der er stor operatgrafhangighed(2). Fordelene ved TEE er
at det er en hurtig »bedside« undersggelse uden behov for kontrast
og kan have en vardifuld plads hos den heemodynamisk ustabile pa-
tient med stabil columna, hvor undersggelsen kan foretages uden at
afbryde resuscitation og behandling. TEE giver samtidig supplerende
information om kardial funktion og klapleesioner. | tilfeelde hvor CT
scanningen er inkonklusiv, er TEE en god anden undersggelse idet den
er mest sensitive til pavisning af de diskrete laesioner som intramuralt
haematom og lille intima flap(9).

Aortografi. Diagnosen baserer sig pa pavisning af uregelmaessige
fyldningsdefekter i aorta, abnorm konfiguration af aorta eller udsiv-
ning af kontrast(5). Undersagelsen er invasiv og tidskraevende i den
akutte fase og er derfor ikke anvendelig hos den multitraumatiserede

nt.

andling. Patienter der overlever det umiddelbare traume har

sign i istmus omradet hvor laesionen ved ankomst til ho-

iliseret af adventitia, heematomet og de omgivende

for tidlig ruptur formindskes ved en hurtig reduk-

tion af vaegte @ » med analgetika, betablokere og eventuelt vaso-
be

ilatati g eugt ved akut dissektion(1,10,11). Ved mistanke
indledes denne be @ akut sidelebende med de diagnostiske
underspgelser.

Behandling /

Som udgangspunkt er traumatisk aortaruptur akut behandlings-
kraevende. Ustabile multitraumatiserede patienter med pagaende
bledning pga. intrakraniel laesion, pulmonale lacerationer, eller behov
for akut laparotomi, ma afvente aortaoperationen til efter stabilise-
ring(1).

Patienter der er stabile ved ankomsten, kan i udvalgte tilfaelde,
have fordel af at f& aorta operationen udskudt nogle dage indtil andre
skader er stabiliseret(10,11). Denne vanskelige vurdering og priorite-
ring skal forgd i et teet samarbejde med traumeteamet og hjertekirur-
gisk afdeling.

Operation for aortaruptur ved istmus bestér i indsaettelse af kar-
protese. Hos fa patienter er det muligt direkte at suturere laesionen
hvis den er kort og karvaeggen er af god kvalitet. Operationen udferes
med anvendelse af venstresidig By-pass (fra venstre atrium til aorta
descendens eller arterie femoralis) med hepariniseret slangesystem
for at undga systemisk heparinisering. Aorta afklemmes proksimalt
og distalt for leesionen hvorved hjertet sgrger for kredslabet i over-
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kroppen og den venstresidige By-pass for kredslgbet i underkroppen.
Anvendelse af denne teknik har vaesentligt reduceret risikoen for pa-
raplegi.

Endovaskulaer behandling med indsaettelse af stentgraft kan vaere
et alternativ til akut operation hos den svaert multitraumatiserede
patient med truende aortaruptur. Derved undgas at torakotomi og
heparinisering forveerrer cerebrale, pulmonale eller intraabdominale
leesioner. Erfaringen er begraenset men der er beskrevet en reduceret
mortalitet og lavere risiko for paraplegi(12). Den komplekse anatomi
af aorta ved istmus teet pa afgangen af den venstre arteria subclavia
stiller krav om fleksible stentgrafter. Den endovaskulaere metode vil

i fremtiden formentlig blive et vigtigt supplement til den kirurgiske
behandling. Der mangler dog afklaring af hvilke typer leesioner der er
egnet til endovaskulaer behandling og endnu er de kliniske erfaringer
fa og praeget af smé kliniske serier med kort opfelgning(4,13,14)

Faktaboks 9

Traumatisk aortalaesion
* Mistankes ved alle hgjenergi traumer raftig decelleration

« Patienten ofte multitraumatiseret.

* Laesionen sidder i 90% af tilfeeldene lige efter f venstre
subclavia(istmus) ‘

4
* Forste undersggelse er traume CT scanningen. Diag| n kagffeere
vanskelig

* TEE er anden undersggelse ved uafklarede forhold i istmus dmréd

« Behandles med akut operation(rgrprotese). | udvalgte tilfaelde
endovaskulaer stent

* Prognosen er god for invasivt behandlede patienter
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patienter med klassisk dissektion eller intramuralt haematom. Diag-
nosen stilles pa basis af CT eller MR scanning, lejlighedsvis kan det
penetrerende ulcus i aorta descendens ogsa pavises ved TEE.
Behandling. Primaer behandlingen er som ved B dissektion, med
medicinsk stabilisering af blodtrykket og endvidere en aggressiv be-
handling af risikofaktorer. Da der ved denne tilstand er en fortsat

Penetrerende
aterosklerotisk ulcus

Baggrund

I de senere &r er penetrerende aterosklerotisk ulcus (PAU) i aorta ble-
vet anerkendt som en selvstaendig tilstand der er forskellig fra klas-
sisk aortadissektion. PAU opstar ndr et aterosklerotisk ulcus (figur 6)
penetrerer igennem membrana elastica interna med heraf fglgende
mulighed for bledning mellem media og adventitia. Denne blgdning
imellem de yderste af karvaeggens lag kan forarsage heematomdan-
nelse eller sdgar ruptur, der ubehandlet oftest vil veere fatal(1). Hvor
vidt naturhistorien af PAU er mere eller mindre malign end klassisk
type A eller B-dissektion er ikke afklaret(2;3).

tilbgjelighed til aneurismedannelser og ruptur tilrddes operation med
udskiftning af den afficerede aorta eller behandling med stentgraft
efter samme retningslinjer som B-dissektioner(3).

Faktaboks 10

Penetrerende aterosklerotisk ulcus
* Mindre(5-30 mm) ulceration i karvaeggen

 Symptomer som ved dissektion

* Aldre hypertensive maend

Figur 7

L e
CT scanning med kontrast af aorta descendens. Pilen viser et pene-
trerende aterosklerotisk ulcus

Patofysiologi
Den sande incidens af PAU er ikke kendt. | en serie af konsekutive pa-
tienter indlagt med symptomer pd aortadissektion blev PAU pavist

hos 8 % (4). Penetrerende aterosklerotisk ulcus er typisk en sygdom "
hos aldre hypertensive mand. Der kan vaere et eller flere sér med en
diameter fra 5-25 mm og en dybde pa fra 4-30 mm. Ulceration er 2.
beskrevet i hele aortas forlgb, men laesionerne findes langt overve-
jende i aorta decendens. PAU kan ses i en normalt kalibreret aorta
men ses som regel i dilaterede segmenter(5,6,7). Histologisk under- 3.
sogelse viser ekstensive aterosklerotiske forandringer i omgivelserne
og at ulcerationen traenger igennem membrana elastica interne og
ned i media. P& denne made bliver media eksponeret for den arteriel- 4.
le blodstrem, hvilket resulterer i dannelse af et lokalt intramuralt hae-
matom og i varierende grad dissektion. Efter dannelsen kan tilstan-
den forblive stabil eller progrediere til udvikling af lokal aneurisme, >
eller til fisteldannelse til naboorganer. Endelig kan der ogsa optraede 6.
ruptur til mediastinum eller pleura(5).

7.

Diagnose
Det kliniske billede af patienter med PAU adskiller sig ikke sikkert fra
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