


Norsk karkirurgisk jubileumsnummer — NKKF 25 ar

27. mai 1990 gikk norske karkirurger ut av en felles forening med thoraxkirurgene.

Et par ar tidligere var karkirurgi blitt egen spesialitet. I ar fyller Norsk karkirurgisk forening 25 ar.

Jubileet ble markert med symposium arrangert pa stiftelsesdagen i Gamle Logen i Oslo, utgivelse av

en egen bok om norsk karkirurgis historie og eget temanummer i Kirurgen.
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| forbindelse med karkirurgiens ar i 2009
ble det publisert en rekke oversiktsartikler
i Tidsskriftet. Disse tok for seg de vanligste
karkirurgiske sykdommene. | dette
nummeret av Kirurgen gar vi dypere inn i
enkelte aktuelle problemstillinger.

Karkirurgi har endret seg betydelig etter
etableringen av endovaskular behandling.
Det medferer nye utrednings- og behand-
lingsforlep som krever et tett multidisiplinaert
samarbeid. Karkirurgene méa vaere aktive

i hele utrednings- og behandlingskjeden,
inkludert utferelsen av endovaskulzere pro-
sedyrer. Dahl og @degéard beskriver hvordan
man kom frem til et samarbeid mellom
karkirugene og intervensjonsradiologene
ved St. Olavs Hospital i Trondheim.

Aneurismatisk sykdom i aorta blir omtalt
naermere i tre oversiktsartikler. Halvorsen
og Pedersen fra Haukeland universitets-
sykehus, beskriver kompleks endovaskulaer
behandling ved aneurismatisk aortasykdom
i form av en kasuistikk.

Krohg-Serensen og Lingaas, ved OUS Riks-
hospitalet gjer rede for de ulike mulige under-
liggende bindevevssykdommer som kan
medfere alvorlige komplikasjoner fra hjerte-
og karsykdommer, bl.a. aneurismesykdom.

Reite og Vetrhus fra Stavanger universitets-
sykehus, gjennomgér litteraturen og egne
resultater i en artikkel om forekomsten

av rumperte abdominale aortaaneurismer
(rAAA). Det er observert fallende forekomst,
men dedeligheten er som kjent hoy ved
ruptur. | Sverige, Danmark og Storbritannia
tilbys det na screening for 4 oppdage
abdominale aortaaneurismer. Det er doku-
mentert helsegkonomisk gevinst til tross
for fallende forekomst av aortaaneurismer.
Tiden er n& moden for at fagmiljeet og
helsemyndigheter diskuterer opprettelse av
et nasjonal screeningsprogram for AAA.

Ved Akershus universitetssykehus har man
inngétt et tverrfaglig samarbeid mellom de
ulike fagspesialitetene for & bedre pasient-
forlepene for diabetikere med aterosklerotisk
sykdom. Maélet er 8 unngéd amputasjon.
Dedikerte behandlere, klinisk arvikenhet

og raske behandlingskjeder er nedvendig.
Man mangler i dag gode registerdata pa

pasientgruppen. | fremtiden kan kanskje
dette gis fra det nylig oppstartede amputa-
sjonsregisteret (www.ankelogfot.no)

fra ankel- og fotseksjonen ved Oslo
universitetssykehus.

Norsk karkirurgisk register (NORKAR) ble
startet opp i kjglvannet av opprettelsen av
egen forening. | 2009 fikk registeret status
som nasjonalt kvalitetsregister ogi 2011
ble det lovpalagt & registrere behandlings-
data i databasen. Det er na utviklet en

ny nettbasert lasning. Leder i NORKAR,
Martin Altreuther, gjennomgaér historikk,
utfordringer, resultater og femtiden for et
slikt register.

Nasjonal behandlingstjeneste for dyp
rekonstruktiv venekirurgi (NOVI) orienterer
om sitt tilbud og deltagelse i nyskapende
eksperimentell klinisk forskning.

Norsk karkirurgisk forening har i samarbeid
med UNIKARD tatt initiativ til et nasjonalt
karkirurgisk forskningsprogram. Dette har
resultert i “den norske carotisstudien”, hvor
en i ett &r registrerte alle carotisoperasjoner
i Norge prospektivt. Dette nasjonale loftet
for norsk karkirurgisk forskningssamarbeid
gjeres med betydelig skonomisk statte fra
legeforeningens fond for kvalitetsforbedring
og pasientsikkerhet. Knut E. Kjerstad ved
Universitetssykehuset i Nord Norge leder
studien, som beskriver viktige kvalitets-
parametere i behandling av pasienter med
symptomgivende stenose i arteria carotis
interna. Styret i Norsk karkirurgisk forening
tror at studien vil vaere starten for flere na-
sjonale forskningsprosjekt i regi av norske
karkirurger. Dette nasjonale samarbeidet

er ogsa forleper for opprettelsen av et
nasjonalt karkirurgisk forskningsutvalg og

vi mener at et slikt samarbeid i det norske
karkirurgiske miljget er nedvendig for &
heve nivaet og eke mengden av karkirugisk
forskning i Norge.

Erney Mattsson ved St. Olavs Hospital og
interimleder for det nyoppstartede forsknings-
utvalget, kommenterer akademiens plass i
det norske karkirurgiske fagmiljeet.

Ellers ble NKKFs érlige vintermgte avholdt
pa Trysil. Tema var kvalitet i pasientbe-
handling og det var invitert flere gode og
sentrale nasjonale foredragsholdere. Det
var flere gode frie foredrag, hvorav de to
prisvinnende foredragene presenterer sine
artikler i dette nummeret av Kirurgen. Det
ble ogsa avholdt et symposium om veiledet

trening av pasienter med intermitterende
klaudikasjon hvor Joep Teijink presenterte
et nasjonalt nettverk og tilbud for veiledet
trening og livsstilsendring (ClaudicatioNET).
Det er ogsa i Norge behov for et slikt de-
sentralisert nasjonalt tilbud til pasientgruppen.

Karkirurgien som eget fag er enné ungt, og
25 ar etter dannelsen av NKKF er faget og
spesialiteten igjen i endring. Foreningen er
aktiv. Vi har tro pa at nye prosjekter som
opprettelsen av forskningsutvalg, tverrfaglige
samarbeid, oppstart av nasjonale program
for screening av AAA og veiledet trening
av klaudikanter vil fere til en bedre og mer
komplett forskningsbasert og kvalitets-
utviklende behandling av pasienter med
karkirurgiske sykdommer.

P& vegne av styret i Norsk karkirurgisk
forening

Erik Mulder Pettersen

Leder NKKF
medlemsstatus per 1.12.2014
Medlemmer 166
Kvinner 24
Yrkesaktive 84
Spesialist i karkirurgi 118
Ikke-spesialister 24
Pensjonister 44

Figur 1. Medlemstall.

Antall registrerte spesialister i
karkirurgi
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Figur 2. Utvikling av antall spesialister i karkirugi.

Styret NKKF 2014-2014:

Erik Mulder Pettersen, leder
Einar A Brevik, sekretaer
Therese-Mari Nybe — kasserer
Karsten Myhre — vikarkasserer
Synneve Seljeskog, webmaster
Arne Seternes, styremedlem

Kirurgen nr. 2, 2015




Apen eller kateterbasert
behandling i karkirurgi

— Gar radiologene og karkirurgene i

Trondheim sammen eller til hvert sitt?

Torbjern Dahl
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Karkirurgisk avdeling, St.Olavs Hospital,

Institutt for sirkulasjon og bildediagnostikk
NTNU, Trondheim

Asbjern Qdegird
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| dag disponerer karkirurgene bade dpne
og endovaskuleere teknikker for & behandle
sykdommer i perifere arterier og vener.

| Norkars arsrapport fra 2013 gar det fram
at de fleste pasientene med ischemi i
underekstremitetene behandles med
endovaskulzre prosedyrer (1). Fra midten
av 1990-drene kunne man behandle stadig
flere abdominale aortaaneurismer med
endovaskuleere stentgraft, og i dag er

man pa god vei til & behandle komplekse
thoracoabdominale aortaaneurismer med
endovaskulaer teknikk (2).

Innfaringen av perkutane teknikker med
ballongdilatasjon (PTA) og senere stenting
av arterielle stenoser og okklusjoner ble
matt med skepsis og krav til dokumenta-
sjon, men er i dag et veletablert behand-
lingstilbud til en rekke pasientgrupper.

En langvarig diskusjon om apen kirurgi
eller endovaskuleer behandling er beste
behandling er lite fruktbar da metodene for
en stor del utfyller hverandre, og fordi en
pragmatisk holdning tilsier at endovaskulaer
behandling vanligvis kan praves forst

uten & adelegge muligheten for kirurgisk
behandling pa et senere tidspunkt (3).
Erfaringene viser imidlertid at begge be-
handlingsmetodene har sine komplikasjoner

i en pasientgruppe som ofte har alvorlige
tilleggssykdommer. Dessuten gjeres
mange inngrep i forbyggende hensikt, for
eksempel operasjoner for & forhindre aneu-
rismeruptur eller emboli fra carotisstenose.
Riktig indikasjon og preoperativ informasjon
er derfor sveert viktig for pasientene.

Forutsetningen for & ta i bruk endovaskuleere
teknikker har veert en rivende utvikling i
bildediagnostikk, og intraarteriell diagnostisk
angiografi er nesten helt erstattet av
ultralyd, CT- og MR-teknikker. Samtidig
med at karkirurgene utviklet sine operative
teknikker med endarterektomi, kateterbasert
embolektomi og bypassprosedyrer, tok
flere av rentgenlegene i skende grad i

bruk kateterteknikker for trombolyse,
ballongdilatasjon og stenting av lesjoner i
arteriene. Mange karkirurger sa dette som
supplement til egen virksomhet, men de
som gnsket & leere seg endovaskulzaere
teknikker p& egen rgntgenavdeling ble
henvist til & felge vanlig spesialisering via
rentgen colon og venografier. Det lyktes
imidlertid & etablere et introduksjonskurs i
endovaskuleer teknikk i Trondheim, og dette
var apent for bade kirurger og radiologer.

Etter hvert kom det krav om at framtidige
karkirurger skulle leere endovaskuleere
teknikker i spesialistutdannningen, og

det inngar som en del av den europeiske
eksamen i karkirurgi som UEMS arrangerer
(4,5). Dette har fort til konfrontasjoner
mellom radiologer og karkirurger, og i det
folgende vil vi vise hvordan vi har forsekt

a komme hverandre i mate pa St. Olavs
Hospital i Trondheim.

Karkirurgisk avdeling er en del av kirurgisk

klinikk, der LIS-legene inngar i primeer-
vaktskiktet. Overlegene har kun bakvakt

pé karkirurgiske pasienter. Radiologene

har et todelt vaktsystem for diagnostisk
radiologi, og et eget bakvaktsystem for
endovaskulaere prosedyrer. Som karkirurgisk
senter tilbyr derfor St. Olavs Hospital apen
og endovaskulaer behandling degnet rundt
hele aret. Rentgenlegene demonstrerer
fortsatt bilder for karkirurgene hver morgen,
og etter gjennomgang av angiografibildene
kommer det et felles forslag til behandling
av den aktuelle pasienten. | karkirurgisk
grenutdanning er det krav om at man har
utfert 40 endovaskulaere prosedyrer av
forskjellig slag. Per i dag finnes det ikke en
formalisert utdanning i vaskulaer interven-
sjonsradiologi, men rgntgenavdelingen har
en lang tradisjon for utdanning og kompe-
tanseutvikling. Da spesialitetskomiteen i
karkirurgi ekte kompetansekravet fra 20

til 40 endovaskulzere prosedyrer (3), forte
dette til skarpe reaksjoner i det radiologiske
miljget som ikke uten videre ville dpne
angiografilaboratoriene for denne opplae-
ringen. Som regel disponeres angiografi-
laboratoriene av rentgenavdelingen, mens
det pa flere sykehus na installeres sakalte
hybridstuer der en vanlig operasjonsstue
utstyres med fast angiografiutstyr.|
Trondheim disponerer karkirurgisk avdeling
en slik stue i neer tilknytning til rentgenavde-
lingens @vrige angiografistuer. Sa hva gjer
man nar karkirurgene skal opparbeide sin
kompetanse i endovaskuleer kirurgi?

| februar 1995 behandlet vi de farste pasi-
entene med abdominale aortaaneurismer
med endovaskuleaert stentgraft i Trondheim
(6). Operasjonene ble utfert pa rentgen-
avdelingens angiografirom, og forberedelse-



ne var ledet av professor Hans Olav Myhre
og overlege Jan Lundbom fra karkirurgisk
avdeling og overlege Staal Hatlinghus fra
rentgenavdelingen. Myhre hadde en solid
posisjon i det karkirurgiske miljget, og
Hatlinghus hadde noen ér tidligere utfert
Norges forste perkutane transluminale
angioplastikk (PTA) sammen med professor
Ivar Enge (7). Disse stentgraftene la
grunnlaget for et praktisk samarbeid mellom
rentgenleger og karkirurger, og begge
yrkesgruppene deltok aktivt i prosedyrene.
Senere kom rentgenlegene til a spille en
stadig staerre rolle i bade planleggingen

og den praktiske, endovaskulzere delen

av operasjonene. Nar det gjaldt perkutane
prosedyrer pa aterosklerotiske lesjoner var
rentgenlegene eneradende. Karkirurgene
oppnadde imidlertid et minimum av endo-
vaskuleer kompetanse med peroperative
angiografier etter bypass og embolektomi
eller deltagelse pa stentgraft og kombinerte
prosedyrer med endarterektomi i lysken

og ballongdilatasjon i bekken eller Iar. Blant
LIS-leger i karkirurgi og ferske overleger
vokste imidlertid misneyen med manglende
deltagelse i endovaskulaere prosedyrer.

Neste skritt

Det var ikke bare pa St. Olavs Hospital

at karkirurgene felte seg tilsidesatt pa
endovaskulaere prosedyrer, og hasten 2013
arrangerte Norsk Karkirurgisk forening et
symposium under Hastmgtet kalt «Quo
vadis, norske karkirurger? Med eller uten
endovaskuleer kompetanse?». Med foredrag
fra karkirurg i Sverige og Belgia, og norske
kardiologers vei til perkutane coronare
intervensjoner var mange norske karkirurger
klare til & ta opp kampen med radiologene
pé hjemstedet. Fra tidligere hadde man sett
for seg en «ny» karkirurg som behersker
apen kirurgi, endovaskuleer teknikk,
diagnostisk ultralyd og farmakologisk be-
handling av karsykdommer (8). Stemningen
var noe amper, og intervensjonsradiologene
svarte med et tilsvarende symposium véren
2014 med tittelen «Intervensjonsradiologi
Quo Vadis?»

Veien videre i Trondheim

Det oppstod etter hvert et anstrengt forhold
mellom radiologer og karkirurger i vart
miljg, selv om det daglige samarbeidet om
pasientene gikk videre. Samarbeidsforhol-
dene ble imidlertid brakt helt opp til fag-
avdelingen og senere viseadministrerende
direkter, for de respektive avdelingslederne
fikk beskjed om & komme fram til en avtale.

Avtalen
Etter noen runder i avdelingene ble man
enig om felgende prinsipper:

P& sikt gkt samarbeid mellom de to
faggruppene for & oppna en enhetlig utred-
ning, behandling og oppfelging av felles
pasientgrupper.

Innleggelse av stentgraft for abdominalt aortaaneurisme i hybridstue pa St.Olavs Hospital i Trondheim.

LIS-leger i karkirurgi gis anledning til &
jobbe aktivt pa angiografilaboratorium pa
rentgenavdelingen, anbefalt en,fast dag pr.
uke. Ordningen skal ogsa ivareta LIS-leger
i radiologi.

Ved kombinerte prosedyrer (stentgraft,
lyskeinngrep kombinert med ballongdilata-
sjon) skal karkirurg delta aktivt pa den
endovaskuleere delen av prosedyren,

og arbeidsfordelingen skal diskuteres

pa et planleggingsmate og veere klar for
inngrepet starter. For kombinerte inngrep
(lyske + ballongdilatasjon i bekken/lar) er
malsettingen at karkirurger skal kunne gjere
dette selvstendig.

Det skal legges til rette for at karkirurger
far oppleering i anatomisk vurdering,
planlegging og bestilling av stentgraft til
aneurismer.

Rentgenleger og karkirurger skal samarbeide
om vaskuleere ultralydundersgkelser.

Det skal legges til rette for at intervensjons-
radiologer far delta i klinisk utredning og
oppfelging etter endovaskuleere prosedyrer.
Intervensjonsradiolog skal opparbeide
kunnskap om premedisinering, antibiotika-
profylakse, smertelindring og sedering samt
behandling av komplikasjoner i samarbeid
med karkirurg.

Hvordan gikk det?

En av de karkirurgiske overlegene har
deltatt pa de fleste av inngrepene der
endovaskuleere prosedyrer inngar. Vi har
forelapig valgt & opparbeide kompetansen
hos en til to overleger. Arbeidsfordelingen
har stort sett foregatt etter avtale. Preo-
perativ planlegging og diskusjon mellom
operatarene har blitt bedre. Deltagelse pa
angiografilaboratoriet har blitt mindre enn
forventet, og det har forelepig veert vanskelig
a involvere LIS-legene pa karkirurgen i

dette arbeidet. Noe av dette skyldes at
LIS-legene forelapig har prioritert &pne
operasjoner pa sin etter hvert sa dyrebare
dagarbeidstid. Vi har imidlertid et ramme-
verk som legger feringer for samarbeid
mellom radiologer og karkirurger.

Konklusjon

Var avtale har skaffet oss arbeidsro, og

et bedre klima for samarbeid mellom
radiologer og karkirurger. Vi har fortsatt tro
pa en tverrfaglig utredning og behandling av
pasienter med perifere karsykdommer (9).
Det er viktig a sikre utdanningen for LIS-
legene i karkirurgi og radiologi, men man
ma nok forvente ytterligere spesialisering
innenfor endovaskulaer virksomhet. Det
kan derfor hende at behandlingstilbudet til
karkirurgiske pasienter pa sikt ma organi-
seres om en egen enhet uten strikt skille
mellom radiologi og karkirurgi (10,11).
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Fenestrerte og grenede stentgraft
for suprarenale og thorakoabdominale
aortaaneurismer

Avanserte stentgraft med sidehull (fenestrerte) eller sidegrener (branched) er de senere drene tatt i bruk i
behandlingen av suprarenale aortaaneurismer (SAA) og thorakoabdominale aortaaneurismer (TAAA).
Ved Haukeland Universitetssykehus ble fenestrerte og grenede stentgraft for SAA og TAAA tatt i bruk

juni 2013. Behandlingen skjer i samarbeid mellom Karkirurgisk avdeling, Hjerteavdelingen og Radiologisk

avdeling. Nedenfor redegjores det for noen av hovedpunktene i utredning og endovaskulzr behandling av

SAA og TAAA. En pasientkasuistikk belyser kompleksiteten i behandlingsopplegget og illustrerer den

trinnvise behandlingen.
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Bakgrunn

Pasienter med suprarenale aortaaneurismer
(SAA) og thorakoabdominale aortaa-
neurismer (TAAA) har tradisjonelt blitt
behandlet med &pen operasjon. Dette er
store operasjoner som er beheftet med
ikke ubetydelig mortalitet og morbiditet.
Perioperativ mortalitet pa 5-10 % er rapport
fra hay-volum sentra og komplikasjoner
som spinal ischemi forekommer omtrent
like hyppig. Populasjonsbaserte studier har
imidlertid vist betydelig hayere tall (1,2).
Figur 1 demonstrerer de ulike typene av
thorakoabdominale aortaaneurismer (3,4).

De senere arene har videre utvikling av
stentgraft-teknologi og ferdigheter fort til
en gkende bruk av avanserte stentgraft i
behandlingen av SAA og TAAA. Ved bruk
av fenestrerte og grenede stentgraft for
komplekse aortaaneurismer unngér man
stor disseksjon samt avklemming av aorta.
Det er derfor et potensiale for a redusere
mortalitet og morbiditet (5). Ved Haukeland
Universitetssykehus ble det ferste gang
implantert stentgraft for et infrarenalt
aortaaneurisme i 1995 og for thorakalt
aortaaneurisme i 1998. | lgpet av arene er
det til sammen implantert over 900 stent-
graft for aortaaneurismer. | juni 2013 tok vi

Typel-V

i bruk fenestrerte og grenede stentgraft.
Sa langt er det behandlet 14 pasienter med
fenestrerte og grenede stentgraft for SAA
(n = 3) og TAAA (n = 11) ved Haukeland
Universitetssykehus.

Prinsipper ved utredning og
behandling

Utredning. Utredning av pasienter med
TAAA skjer i samarbeid med Hjerteavdelingen
og Radiologisk avdeling. | tillegg til CT
aorta gjeres det ekko cor, CT coronarkar og
spirometri. Pasientene diskuteres tverr-
faglig i utredningsmater.

Forbehandling. Hos noen pasienter vil det
veere nedvendig & gjere en apen operasjon
for & sikre arteriell flow til bekkenarterier,
abdominalarterier og halsarterier for endo-
vaskuleer behandling kan gjennomfares,

for eksempel bypass til nyrearterie (se
kasuistikken nedenfor) eller bypass pa hals
eller under subclavia.

Figur 1: Crawfords klassifikasjon av
TAAA, modifisert av Safi. Crawford
beskrev den ferste TAAA klassifisering
basert pa anatomisk utbredelse.

Type I: Involverer det meste av de-
scendens fra subclavia til suprarenale
abdominal aorta.

Type Il: Har starst utbredelse, gar fra
subclavia til aortabifurkatur.

Type lll: Omfatter distale descendens
til aortabifurkatur.

Type IV: TAAAs er begrenset til abdo-
minalaorta under diafragma.

Type V: Safi’s gruppe modifiserte
klassifiseringen ved 4 legge til Type V,
som gar fra distale thorakalaorta til og
med truncus celiacus og mesenterica
superior, men ikke nyrearteriene.

Trinnvis

behandlingsopplegg. Med dette menes
at man deler den endovaskulaere behand-
lingen opp i to trinn. Hos oss gjer vi dette
ved at vi i trinn 1 implanterer stentgraft

i thorakoabdominalaorta og eventuelt
aortoiliakalt. Vi bruker apen tilgang i lyskene
ved disse operasjonene i motsetning til
standard stentgraft hvor vi bruker perkutan
tilgang. Vi kobler ikke grenstumpene péa aor-
tastentgraftet til méalarteriene (nyrearterier,
mesenterica superior og truncus celiacus)

i trinn 1. Det vil derfor veere arteriell flow

i aneurismesekken, og dermed ogsa til
malarterier og spinalarterier. Dette prin-
sippet kalles for temporary aneurysm sac
perfusion (TASP) og er vist & veere assosiert
med lavere forekomst av spinal ischemi
(6,7). Fire til atte uker senere utfgrer vi s&
trinn 2. | dette trinnet har vi perkutan tilgang
i lyskene, og &pen kirurgisk tilgang til heyre
arteria axillaris under clavicula. «Bridging
stentgrafts» fores sa ned i aorta-stentgraftet
via introducer i hgyre arteria axillaris og



deretter ut i malarteriene. Ved bade trinn 1
og trinn 2 anlegges spinaldrenasje.

Spinal drenasje. Umiddelbart preoperativt
anlegges det spinaldrenasje med planlagt
varighet 36 timer postoperativt. Hensikten
med bruk av spinaldrenasje er & senke
trykket i spinalkanalen slik at arteriell blod-
forsyning til ryggmargen opprettholdes. Det
gjeres praveavklemming far drenasjen fjernes.

Heve blodtrykket. Blodtrykket monitoreres
neye og mean blodtrykk holdes over 85-90
mm Hg de ferste 36 timene, om nedvendig
med hjelp av inotrope medikamenter.

CT kontroll. Det planlegges CT kontroll etter
1 og 6 maneder og deretter arlig og ellers
nar indisert.

En 69 ar gammel mann hadde et TAAA,
Crawford type 2 (figur 2) med storste
diameter 6.5 cm. Han hadde hypertensjon
og bare en fungerende nyre (venstre).

| 1999 ble han operert med et rergraft for et
rumpert infrarenalt aortaaneurisme. |1 2003
ble han operert for et juxtarenalt aortaaneu-
risme med rergraft, og venstre nyrearterie
ble reimplantert pa graftet.

Forbehandling. Den venstre nyrearterien
hadde uttalt vinkling og delte seg dessuten
i to umiddelbart etter avgangen fra det
gamle aortagraftet. Den venstre nyrearterien
egnet seg derfor ikke for grenet stentgraft.
September 2014 ble det derfor utfert dpen
operasjon med bypass fra venstre arteria
iliaca til venstre nyrearterie med bruk av

et 6 mm ringforsterket heparin-coated
PTFE-graft (Propaten, Gore & Ass.).

Trinn 1. | november 2014 ble det utfert
trinn 1 av den endovaskulaere behandlingen.
Det ble implantert et Zenith stentgraft i thora-
kalaorta og et Zenith t-Branch stentgraft
mellom det thorakale stentgraftet og gamle
rergraftet i bukaorta. Stentgraftene er
produsert av Cook Medical Inc. De fire
grenstumpene pa t-branch stentgraftet ble
stdende dpne og fylle aneurismesekken med
arterielt blod.

Trinn 2. | desember 2014 ble trinn 2 utfert,

6 uker etter trinn 1. Via hoyre arteria axillaris

ble det anlagt bridging stentgraft til mesen-
terica superior og truncus celiacus. Hos
denne pasienten var det bare to malarterier,
siden hgyre nyre var ikke-fungerende og
den venstre nyrearterien hadde fatt en
bypass preoperativt. De to gjenveaerende
grenstumpene pa t-Branch stentgraftet

ble lukket med hver sin Amplatz-plugg

(St. Jude Medical Inc.). Pasienten fikk
spinaldrenasje etter protokoll. Umiddelbart
postoperativt hadde pasienten ingen
nevrologiske utfall. Om kvelden opera-
sjonsdagen tilkom pareser i begge bein.
Ved hjelp av a gke spinaldrenasjen samt

a oke blodtrykket ble paresene reversert.
Spinaldrenasjen ble kontinuert i tre dagn til
og ble fjernet etter preveavklemming i fire
timer. Figur 3 viser ferdig rekonstruksjon av
aorta med sidegrener, inkludert bypass til
venstre nyre.

Oppfelging. Ved utreise fra avdelingen
var pasienten oppegaende, men noe
svakere i beina enn fgr behandling. Han
dro pé rehabiliteringsopphold og har etter
det omtrent fatt igjen samme ferlighet
som preoperativt. CT-bilder postoperativt
har vist patente grener, god forankring

av stentgraftene og ingen endolekkasje.
Nyrefunksjon: Preoperativ GFR var 53 i
september 2014, og ved kontroll i februar
2015 var GFR 51.

Diskusjon. Endovaskulaer behandling med
avanserte stentgraft for SAA og TAAA ser
lovende ut. Behandlingsopplegget er
omfattende og det er behov for tverrfaglig
samarbeid.

Vi tror at ngye utredning og pasientselek-
sjon er av stor betydning. Likedan legger
vi stor vekt pa gode perioperative rutiner.
Trinnvis behandlingsopplegg med midlerti-
dig perfusjon av aneurismesekkene er vist
a veere assosiert med lavere forekomst av
spinal ischemi. Den refererte kasuistikken

belyser kompleksiteten i behandlingsopplegget.

Figur 2: CT-rekon-
struksjon som
demonstrerer
det thorako-
abdominale
aortaaneurismet
preoperativt.

Figur 3: CT-bilde
som demonstrerer
stentgraft fra
venstre arteria
subclavia til et
infrarenalt rgr-
graft. Grener gar
uti henholdsvis
truncus celiacus
og i arteria
mesenterica
superior. Venstre
nyre forsynes

av en bypass fra
venstre arteria
iliaca externa.
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Behandling og opptelging av
pasienter med karsykdom og
arvelig bindevevssykdom

Arvelige bindevevssykdommer er sjeldne, men noen av dem kan medfere alvorlige komplikasjoner fra
hjerte-kar systemet. Den best kjente av disse er Marfan syndrom (MFS) med en prevalens pi 2/10 000.
Andre tilstander er Loeys-Dietz syndrom (LDS) og vaskulart Ehlers-Danlos syndrom (VEDS).

Vi kjenner til henholdsvis 40-50 og 20-30 personer i Norge med disse lidelsene. Det skjer en rask utvikling

innenfor genetisk forskning, og det er beskrevet flere genmutasjoner som kan vere relatert til kar-

forandringer. Ved ulike mutasjoner kan de kliniske manifestasjoner likevel ofte veere overlappende, og i

tillegg til forandringer i hjerte-karsystemet, kan pasientene blant annet ha muskel-skjelett-forandringer,

hudforandringer, oyeproblemer og lungeforandringer. Bide MF'S, LDS og VEDS arves autosomalt

dominant, slik at hvis en av foreldrene har mutasjonen vil hvert barn ha 50% sjanse til 4 arve syndromet.

Man regner med at ca. 25% av pasientene har en spontan mutasjon. De kliniske forandringene kan

debutere i barndommen, eller hos noen seinere i livet. Det er altsa livslopssykdommer, og pasientene

trenger multidisiplineer oppfelging gjennom hele livet, bade for og etter kirurgisk behandling.

|
Kirsten Krohg-Serensen og
Per Snorre Lingaas

kirsten.krohg-sorensen@rikshospitalet.no
Thoraxkirurgisk avdeling, OUS Rikshospitalet

Marfan syndrom (MFS)

Dette er den vanligste av de arvelige
bindevevssykdommer med karaffeksjon.
Syndromet er relatert til en mutasjon i
genet FBN1 som koder for fibrillin-1. Det
er registrert over 1000 ulike mutasjoner i
FBN1 relatert til MFS, og hver mutasjon

er oftest spesifikk for en enkelt familie.
Mutasjonen farer til en feil i produksjon av
TGF-B (transforming growth-factor beta),
og dermed svakt bindevev. Diagnosen er
basert p4 Ghent-kriteriene, som ble revidert
i 2010 (1), og bygger pé en kombinasjon av
kliniske funn og pavist mutasjon. De to kar-
dinalsymptomene er aortarotsdilatasjon og
linseluksasjon, og hvis begge forekommer
kan diagnosen stilles uten at mutasjon er
pévist eller uten at det finnes en familiehis-
torie. Hvis bare ett av kardinalsymptomene
finnes, m& man enten péviste en mutasjon
i FBN1 eller det ma vzere familieanamnese.

Kirurgen nr. 2, 2015

Alternativt kan man beregne en poengsum

ut fra diverse andre kliniske manifestasjoner
som hypermobile ledd, pectusdeformiteter,

pneumothorax, duraektasi, skoliose, striae,
myopi, mitralklaffeprolaps o.a. Diameter
pa aortaroten indekseres i forhold til alder,
heyde og vekt.

Organforandringene utvikles med alder,
slik at selv om man som barn/ungdom ikke
fyller de diagnostiske kriterier, kan man
ved ny vurdering etter noen ar likevel fa
diagnosen MFS.Det er viktig at barn felges
opp, spesielt i forhold til skoliose, fotde-
formiteter, tannstilling, eyeforandringer og

aortarotsdilatasjon, da det kan vzere indisert

med profylaktiske tiltak. TRS kompetanse-
senter for sjeldne diagnoser ved Sunnaas
sykehus har et godt tilbud til pasienter og
familier med bindevevssykdom, og nyttig
informasjon finnes p& www.sunnaas.no
Den vanligste karforandring ved MFS er
aortarotsdilatasjon som medferer risiko
for ruptur, men ferst og fremst risiko for
aortadisseksjon, Stanford type A, som

er en livstruende tilstand. A-disseksjon
opereres akutt, men det vil oftest foreligge

Figur 1a.  Sebes Sumn

Figur 1: Operasjonsmetoder ved dilatert aortarot:
1a: Klaffebzrende condiut med mekanisk aortaventil
1b: Ulike teknikker for klaffebarende conduit.

restdisseksjon i hele aortas forlep og ut i
bekkenkar, og hos disse pasientene med
darlig bindevey, vil det tilkomme dilatasjon
av den dissekerte aorta, med behov for
kirurgi pa aortabue, descendens, thorako-



abdominale aorta og bukaorta/bekkenkar.
Pasientene ma ofte gjiennomga multiple
store kirurgiske inngrep. Det er enighet
om at pasienter med bindevevssykdom
ber behandles med &pen kirurgi, og ikke
endovaskulert med stentgraft, da den
svekkede karveggen antas a ikke tale de
radieere kreftene i et stentgraft. Unntaket
er ved reoperasjoner, der stentgraftet
forankres i kunstige proteser.

Hensikten med tett oppfelging er & utfore
elektiv profylaktisk kirurgi pa aortaroten
for & hindre disseksjon. Det gjeres enten
en klaffebaerende conduit med utskift-
ning av aortaklaffen og reimplantasjon

av coronararterier i karprotesen, eller

en klaffebevarende conduit, dersom
klaffeseilene kan bevares og strammes
opp slik at lekkasjen som kan falge med
aortarotsdilatasjon kan oppheves (Figur 1).
Profylaktisk kirurgi forbedrer prognosen
for MFS-pasienten, da man kan unngéa
disseksjon og pafelgende store kirurgiske
inngrep med tilhgrende risiko for komplika-
sjoner. Hos voksne anbefales kirurgi hvis
aortaroten er >50mm, alternativt >45mm
hvis det er andre faktorer som rask vekst,
familiehistorie med disseksjon, ganske om
svangerskap, eller klaffesykdom (aorta- eller
mitralinsuffisiens). Ved MFS er aortarotskirurgi
sjelden ngdvendig hos personer som ikke
er fullt utvokst, men dette méa vurderes
individuelt. Ca. 156% av MFS-pasienter far
ogsa mitral insuffisiens, og i tillegg kan
det utvikles cardiomyopathi uavhengig av
klaffelekkasjer.

Affeksjon av andre blodérer enn aorta er
relativt sjelden ved MFS, men noen av

pasientene kan utvikle behandlingstren-
gende aneurismer i gvrige deler av aorta
og bekkenarterier. Disse behandles etter
standard metoder for dpen kirurgi, men

diameterterskel for operasjonsindikasjon

descendens og den farste av protesens 4 grener er suturert mot a renalis dxt. Grenene sys deretter suksessivt pa a
mesenterica superior, truncus coeliacus og a renalis sin. Man kan se pefusjons-okklusjonskatetre i ostiene til disse.
Deter reoperasjon, og en gammel dacron protese er delvis fjernet.

er 50mm, i stedet for 55-60mm. Ved
thorakoabdominal aortakirurgi anbefales
ved bindevevssykdom ogsa at aortas
greiner reimplanteres enkeltvis i protesen,
for & unnga at store patcher av aortavegg
kan dilatere til sakalte patch-aneurismer.
Alternativt kan man bruke presuturerte
proteser med greiner for intestinal- og
nyrearterier, sékalte Coselli-proteser (Figur 2).

Det er holdepunkter for at behandling med
betablokker reduserer risiko for aortarotsdi-
latasjon, og bremser veksten av aortaroten.
Tett oppfelging og moderne kirurgisk og
medisinsk behandling har bedret prognosen
og forventet levetid for pasienter med

MEFS har gket fra ca. 40 til na 60-70 ar.

Det er forelgpig lite kunnskap om hvordan
andre organmanifestasjoner utvikles med
alderen og hva dette betyr for pasientenes
generelle helse og livskvalitet.

Loeys-Dietz syndrom (LDS)
LDS ble farste gang beskrevet i 2005, og
det er na definert fire typer: mutasjoner i
TGFBR1 gen, TGFBR2 gen, SMAD3 gen
og TGFBZ2 gen gir henholdsvis type |, I,
[l og IV (2). Som ved MFS far man feil

i produksjonen av transforming growth
factor beta og dermed svekket bindevey,
beinstruktur og extracelluleer matrix. De
kliniske manifestasjoner ved de fire typene
overlapper, og overlapper ogsad med MFS
og VEDS. Skoliose, pectusdeformiteter,

plattfot, tynn hud med striae og hypermobile
ledd sees ofte ved LDS. Linseluksasjon er
ikke beskrevet ved LDS, men det er gket
risiko for netthinnelgsning og strabisme.
Noen pasienter som tidligere var diagnosti-
sert med MFS etter Ghent-kriterier, har fatt
endret diagnose til LDS etter gentesting.
Prevalens er ukjent. LDS arves autosomalt
dominant, men det oppgis at spontane
mutasjoner er mer vanlig.

Affeksjon av aortaroten er vanlig og
medfarer risiko for disseksjon som ved
Marfan syndrom. Ved LDS synes det som
om disseksjon forekommer ved lavere
diameter pa aorta og det anbefales at
profylaktisk kirurgi vurderes ved ascendens-
diameter >40mm. Det er usikkert om risiko
er lik ved de fire ulike typer av LDS. Ved
aortarotsdilatasjon anbefales ogsa ved LDS
klaffebevarende kirurgi hvis mulig. Etter slik
profylaktisk kirurgi, kan pasientene likevel fa
aortadisseksjon type B (Figur 3), ogsa i en
normalkalibrert aorta, og det er beskrevet
risiko for sveert rask dilatasjon (i lepet av
dager) av falskt lumen. LDS pasienter med
akutt B-disseksjon trenger derfor tett og
negye overvakning i spesialavdeling.

Noen pasienter med LDS har craniofaciale
endringer med et karakteristisk uteseende,
og spaltet uvula, evt. ganespalte, beskrives
0gsa som typisk. Vi har imidlertid ikke

sett dette hos noen av vare pasienter. En
av vare LDS-pasienter har hatt spontan




Figur 3: CT med 3D rekonstruksjon av pasient med
Loeys-Dietz syndrom som tidligere er operert med klaffe-
bevarende conduit og deretter har utviklet aortadissek-
sjon Stanford type B med dilatasjon av aorta descendens
og thorakoabdominale aorta (Fra Radiologisk avdeling,
0US-Rikshospitalet).

tarmperforasjon. Dette er ikke vanlig ved
LDS, men et av hoveddiagnosekriteriene
ved VEDS.

Som ved MFS, har ogsé LDS-pasienter gket
risiko for aorta- og mitralklaffeinsuffisiens.

| tillegg til aortarotsdilatasjon, har pasienter
med LDS oftere affeksjon av mindre arterier
enn MFS-pasientene. Ved LDS har vi operert
aneurismer pa a subclavia, a brachialis og
bekkenarterier hos flere av pasientene.
Noen har ogsa fatt pavist intrakranielle
aneurismer. Kirurgi anbefales ved dilatasjon
av aorta descendens > 45-50mm, og
abdominale aorta > 40-45mm. For andre
arterier anbefales kirurgi ved dimensjon 2
ganger normal diameter (2). Renovaskulaer
behandling med stentgraft anbefales ikke.

Et annet typisk funn ved LDS er “arterial
tortuosity”: elongerte, kalibervekslende

kar, og dette sees oftest i arteria vertebralis
(Figur 4). Faktisk er det beskrevet en
“tortuosity index” der graden av elongering
og slynger pé arteria vertebralis synes a
indikere prognose, ved at pasienter med
sveert slyngede vertebralarterier er yngre
nar de far disseksjon, eller de trenger kirurgisk
behandling tidligere i livet. Slyngede
vertebralisarterier kan ogsa finnes bade ved
MFS og VEDS (3).

| motsetning til MFS er det ikke uvanlig at
pasienter med LDS trenger kirurgi fer de
er voksne. Ved dilatasjon av aortarot hos
barn, anbefales aggressiv behandling med
betablokker og evt. angiotensin reseptor

Figur 4: MR-angiografi som viser slyngede kaliber-
vekslende aa vertebrales hos pasient med Loeys-Dietz
syndrom. Legg ogsé merke til interposisjonsgraftia sub-
clavia venstre side hvor pasienten er operert for aneu-
risme (Fra Radiologisk avdeling, 0US-Rikshospitalet).

antagonist, og & utsette kirurgi til roten

er minst 20mm, slik at det kan brukes en
protese med dimensjon som holder til
voksen alder. Hvis klinikken er fredelig, uten
rask vekst, og uten at familieanamnese
antyder aggressiv utvikling, kan man ogsa
hos barn med LDS vente med kirurgi til
rotdiameter nar 40mm.

Det er ingen kliniske kriterier for diagnosen,
som ved MFS og VEDS. Aneurisme eller
disseksjon av kar, eller familieanamnese,
kombinert med relevant mutasjon er
tilstrekkelig grunnlag for LDS-diagnose.

| motsetning til ved VEDS der kirurgi er
vanskelig pga. ekstrem skjerhet i vevet, kan
kirurgi ved LDS gjennomferes med gode
resultater.

Dette kalles ogsa Ehlers-Danlos syndrom
type IV. EDS er relativt vanlig med en preva-
lens pa& 1/10000, men det finnes mange
typer EDS, noen med kjente og noen med
ukjente genmutasjoner, hvor de fleste arves
autosomalt dominant (4). VEDS, som med-
farer affeksjon av kar, skyldes en mutasjon

i genet COL3AT1, som farer til manglende
eller defekt collagen type Ill. VEDS utgjer
bare 5-10% av alle EDS-tilfellene. For diag-
nose av EDS brukes kliniske kriterier beskrevet
i Villefranche-nosologien. Det er fire hoved-
kriterier ved VEDS: tynn gjennomsiktig hud,
karakteristiske ansiktstrekk med tynn spiss
nese og tynne lepper, utbredte bldmerker, og
vaskuleer, intestinal eller uterin fragilitet/
ruptur. | tillegg er det en del bikriterier som

hypermobile ledd, klumpfot, varicer i tidlig
alder, pneumothorax, gingival regresjon, posi-
tiv familieanamnese oa. To hovedkriterier ber
veere tilstede for diagnose, av VEDS som
bekreftes av pavist relevant mutasjon i
COL3A1 genet.

Det er beskrevet mange ulike mutasjoner

i COL3AT1, og det forskes pa a kartlegge
prognostisk betydning av de ulike typene av
mutasjon. Det kan synes som om haploin-
suffisiens (hvor det produseres normalt kol-
lagen, men bare 50% av normal mengde)
ikke er assosiert med et like alvorlig klinisk
forlep som de tilfeller hvor det produseres
unormalt kollagen fra kromosomet som
inneholder det defekte genet (5).

Ved VEDS kan det oppsta spontan ruptur
av kar uten forutgadende dilatasjon eller
disseksjon. Aorta kan veere affisert, men
0gsa mellomstore arterier som intestinal-,
nyre- og bekkenarterier, samt halskar og
intrakranielle kar. Det kan ogsa oppsta
spontan ruptur av tarm, og uterusruptur
er beskrevet, oftest i forbindelse med
svangerskap og fadsel.

Det foreligger uttalt vevsskjerhet, og
kirurgisk behandling er vanskelig og
beheftet med stor komplikasjonsrisiko.
Tradisjonelt har man ment at rutinemessig
oppfelging med bildediagnostikk ikke har
noen hensikt, siden ruptur kan oppsta i kar
med normal kaliber, og selv om man skulle
finne dilatasjon/disseksjon, er profylaktisk
kirurgi likevel ikke indisert pga hay opera-
sjonsrisiko. | den senere tid er det kommet
rapporter om vellykkede elektive inngrep
hos pasienter med VEDS, og det anbefales
na en individuell tilneerming. Det er ingen
sikre kriterier for seleksjon av pasienter og
indikasjon for inngrep, men nyere forskning
tyder pa at ogséa her har typen av mutasjon
betydning, ved at pasienter med haploin-
suffisiens har lavere risiko for alvorlige
komplikasjoner ved kirurgi. Vi tiloyr n&
regelmessige MR/CT-undersgkelser, og vi
har behandlet f.eks. miltarterieaneurismer
som kan coil-emboliseres eller ligeres.

Vi har sett at man ved forsek pa kirurgisk
behandling av nyrearterieaneurisme fikk
livstruende bladningskomplikasjoner i et
tilfelle der VEDS-diagnosen ikke var kjent
pé forhand. Hos en annen pasient der
diagnosen var ukjent pa forhand, oppstod
iatrogen aortadisseksjon etter endovaskuleer
behandling av et aneurisme pa truncus coeliacus.



Familisere aneurismer

Hos de fleste pasienter med thorakale
aneurismer og/eller disseksjon kan man
ikke pavise noen av de arvelige bindevevs-
sykdommene. Likevel er det ofte en tydelig
familieopphopning, da ca. 20% har en naer
slektning som er affisert. Menn er oftere
affisert enn kvinner. Det synes a vaere en
opphopning av bicuspid aortaklaff og persis-
terende ductus arteriosus. Det er identifi-
sert en del spesifikke mutasjoner relatert

til dette, som f.eks. MYH11 mutasjon med
TAA og persisterende ductus, ACTA2 muta-
sjon med TAA, coronarsykdom og slag,
MYLK mutasjon med aortadisseksjon uten
forutgdende dilatasjon, og PRKG1 mutasjon
med aneurisme og disseksjon i ung alder
(6). Mekanismen er enten darlig bindevev
relatert til forstyrrelser i TGF beta systemet
eller forstyrrelser i glatte muskelcellers
kontraktilitet. Det foregadr mye forskning pa
dette feltet og nye mutasjoner oppdages.
Det er beskrevet over 30 genmutasjoner
relatert til arvelige bindevevssykdommer,
og avdeling for medisinsk genetikk ved
OUS kan tilby sekvensering av genpanel
med 34 kjente gener.

Nér det gjelder abdominale aneurismer er
det ogsa beskrevet arvelighet. Det er 24%
sannsynlig at en monozygot tvilling til en
person med AAA selv vil utvikle sykdommen,
og mellom 1-29% av pasienter med AAA
har ferstegrads slektninger med sykdommen
(6). Det antas at AAA heller skyldes
multiple genetiske faktorer enn en enkelt
spesifikk mutasjon, men det ber gjeres
bildediagnostikk av hele aorta hos pasienter
med AAA. Samtidig forekomst av TAA

er ikke uvanlig og hvis det ogsé er positiv
familieanamnese kan naermere genetisk
utredning veere indisert.

Oppfglging av pasientene
Pasienter med arvelige bindevevssykdommer
trenger livslang oppfelging i et tverrfaglig
team. Barna folges pa barneklinikken med
arlige ekkocardiografiundersgkelser hos
barnekardiolog, bildediagnostikk etter
behov, og oppfelging av @yelege, ortoped
og kjeveortoped ved behov. Voksne falges
pa& OUS ved thoraxkirurgisk avdeling med
MR/CT-kontroll hvert 2. — 3- &r ved normale
forhold og oftere hvis det er pavist patologi
i kartreet. Undersgkelsen ber inkludere
hode, hals, thorax, abdomen og bekken. Vi
samarbeider med kardiologisk avdeling for
ekkocardiografiundersokelser.

Avdeling for medisinsk genetikk er en viktig
akter i teamet i forhold til utredning og
genetisk veiledning.

Vi har ogsa et nzert samarbeid, bade klinisk
og forskningsmessig, med Sunnaas sykehus.
P& Sunnaas sykehus har pasientene og
familiene tiloud om kurs og oppleering, hjelp
og radgivning i forhold til skole, yrkesvalg,
trening og fysisk aktivitet samt hjelp i
forhold til trygderettigheter osv.

Pasientene anbefales begrensninger i fysisk
aktivitet. Isometrisk trening (situps, push-
ups o.l.) og vekttrening bar unngas, samt
kontaktidrett. Yrker som innebeerer store
fysiske belastninger ber ogsa unngés. Pa
grunn av "lgse ledd” er pasientene utsatt
for belastningsskader, og mange plages
med muskel- og leddsmerter og trenger
smertestillende behandling og fysioterapi.
Det er ogsa holdepunkt for at pasienter,
spesielt ved LDS, har osteoporose og oket
risiko for frakturer uten signifikant traume.
Brokk er vanlig hos disse pasientene, bade
primeere og postoperative, og kan behand-
les med nettplastikk.

Graviditet er ikke absolutt kontraindisert
for pasienter med arvelige bindevevs-
sykdommer, men det er klart gket risiko

for komplikasjoner bade for mor og barn,
og tett oppfelging under svangerskap og
fodsel er viktig. Ved OUS ivaretas dette

av Seksjon for gravide med hjertesykdom
ved Kardiologisk avdeling. Betablokker-
behandling anbefales gjennom svanger-
skapet, og det antas at forlasning ber skje
med keisersnitt, selv om det ikke foreligger
studier pa dette. Genetisk konsultasjon

og evt. prenatal diagnostikk er aktuelt. For
planlagt svangerskap ber full utredning med
bildediagnostikk og ekkocardiografi gjen-
nomferes, og evt. behov for profylaktisk
kirurgi vurderes.

Pasienter med bindevevssykdom og karaf-
feksjon behandles vanligvis med betablokker
for & redusere hemodynamisk stress, og
det er dokumentert at dette bremser vekst
av aortaroten. Angiotensin reseptor blokker
har i tillegg til blodtrykksreduserende effekt
en direkte effekt pd TGF beta kaskaden, og
man har hapet at dette kunne gi en gunstig
tilleggseffekt. En randomisert studie publisert
i 2014 viste imidlertid ingen forskjell i
veksthastighet i aortaroten med atenolol

versus losartan hos barn og ungdom med
Marfan syndrom (7). PAgaende studier

vil belyse dette ytterligere i naer framtid.
Profylaktisk medisinering vurderes hos
barn og unge selv uten pavist karaffeksjon
hvis familiehistorien tyder pé aggressiv
bindevessykdom.

Kirurgisk behandling av hjerte- og karsyk-
dom hos pasienter med arvelige bindevevs-
sykdommer er krevende. Pasienten har
generell vevsskjerhet og darlig tilheling.

De mé ofte opereres flere ganger gjennom
samme tilgang. Det er en spesiell psykisk
belastning for pasientene, og kanskje ogséa
for kirurg og helsepersonell, fordi flere
familiemedlemmer gjennomgar samme
type inngrep. Thoraxkirurgisk avdeling har
etablert et programomréde for aortasykdom
som et samarbeid mellom thoraxkirurger,
karkirurger og intervensjonsradiologer.
Seksjon for barnehjertekirurgi involveres
0gsa nar barn ma opereres. Avdelingen

har et stort volum av aortakirurgi i alle
segmenter av aorta, med totalt ca. 150
aortainngrep med hjerte-lungemaskin og 70
uten maskinstette, samt ca. 90 endovas-
kuleere inngrep pa aorta pr. ar. Med dette
grunnlaget er det var ambisjon & bidra i et
tverrfaglig team til & gi pasienter og familier
med arvelige bindevevssykdommer et godt
og helhetlig tilbud.
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Rumperte abdominale
aortaaneurismer og screening av
abdominale aneurismer i Norge

Rumpert abdominalt aortaaneurisme (rAAA) er en livstruende akutt kirurgisk tilstand, der rask diagnose

og kirurgisk behandling er viktig for overlevelse. Det er rapportert fallende mortalitet ved rAAA, men
flere studier indikerer fortsatt hoy mortalitet pa 30 — 50%. Flere med sykdommen (rtAAA) der for de
kommer til sykehus eller for de blir operert. Den fortsatt haye mortaliteten gir grunnlag for 4 finne
potensielle forbedringer som kan redusere dedeligheten.

|
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Bakgrunn

Det finnes fa nyere epidemiologiske studier
av rAAA, og det gjelder ogsa for Norge?®.
De fleste studiene begrenser seg til
overlevelse av pasienter med rAAA som er
kommet til sykehus. Flertallet av studiene
er av eldre dato, og obduksjonsraten er
sjelden oppgitt'. En Nederlandsk metaana-
lyse fant en total mortalitet pa 81% (95%
Cl, 78-83) for perioden 1977 -2012, og en
gradvis reduksjon i total mortalitet i den
senere perioden'. Prehospital ded ble her
angitt til 32% og 40% dede uten operasjon
pé sykehus'.

rAAA i Norge
En registerstudie fra Trondheim 2011
beskriver store regionale forskjeller mellom

helseregionene i Norge, bade nar det
gjelder forekomst (insidens) og mortalitet?.
En studie fra Stavanger angir en justert
forekomst (insidens) pa 11 per 100 000 per
ar, som passer godt med funnene i den
norske registerstudien®. Det ble funnet
variasjoner i forekomsten over en 13 ars
periode, men ingen signifikant forskjell
(P=.555) hvis en ser pa utvikling over

tid®. Total mortalitet for denne perioden

i Stavanger var 68%, noe som er lavere
enn de fleste andre studier’®. Nar en ser
nermere pa mortalitets tallene, finner

en at 14% dade prehospitalt (funnet ved
obduksjon), og 86% dede pa sykehus. Av
de som dade pa sykehus ensket 7% ikke
behandling, og 10% ble ikke funnet egnet
til operativ behandling av rAAA. Det ble
heller ikke funnet noen signifikant forskjell i
mortalitet over disse 13 drene (P=.884)%.

Studien fra Stavanger finner at 20% av
pasientene hadde kjent AAA. Av disse
var neermere 40% vurdert a ikke vaere

operable og i overkant av 20% ensket ikke
operasjon®. To av 44 pasienter ventet pa
elektiv kirurgi da aneurismet rumperte.
Registerstudien fra Trondheim fant at i
underkant av 10% av rAAA pa landsbasis
hadde kjent AAA2.

De fleste studier angir en mortalitetsratio
pa 30 - 50%. De studiene med lavest
mortalitet oppgir ofte ikke intervensjonsrate
péa pasienter som kommer til sykehus med
rAAAZ. | en storre review-artikkel er det
angitt at 40% av pasienter som kommer til
sykehus ikke blir operert1. Det er ogsa kun
et fatall studier som oppgir obduksjonsrate.
De eldre studiene har som regel en hgyere
obduksjonsrate enn nyere studier, da det
globalt sett har veert en fallende obduk-
sjonsrate med arene's. | Stavanger var
intervensjonsraten 73%, som er betydelig
hayere enn sammenlignbare studier (tabell
1). Tabellen angir et utvalg av funn i tilgjengelige
studier som oppgir obduksjonsrate og total
mortalitet ved rAAA.
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Tabell 1. rAAA

Referanse Total Ar Forekomst Non Perioperativ  Total Obduksjons

nrrAAA (midt-punkt) rAAA intervensjons mortalitet (%) Mortalitet Rate (%)
per100.000 rate (%) (%)

Bengtson og 215 1979 5.67 51 57 88 85

Bergqvist!®

Johanson og 88 1981 5.87 80 62 94 61

Swedenborg"

Johanson og 125 1990 7.81 35 1 76 45

Swedenborg®

Lindholt et al® 6954 2001 -* -* 47 76 15

Hafez et al™ 341 2007 10.68 42 58 84 25

Reite et al® 216 2006 11.0 27 51 68 19-28

-*ikke tilgjengelig data.

Komorbiditet hos disse pasientene er lite en Cochrane meta-analyse med 127 891 —

beskrevet i norsk sammenheng. En sterre
andel av disse pasientene har hjertesykdom
(41-60%). Diabetes mellitus, nyresvikt,
lungesykdom og cerebrovaskulzer sykdom
er sjeldnere3.

Endovaskulaer behandling

av rAAA

Endovaskuleer behandling av rAAA (rEVAR)
ble ferste gang publisert i 19944, rEVAR
medferer logistikk-utfordringer da vaktlag
av karkirurg, intervensjonsradiolog og
radiografer med rEVAR kompetanse mé&
veere tilgjengelig i tillegg til de yrkesgruppene
som er ngdvendig for &pen operasjon.
Videre er god tilgjengelighet til CT og et
konsignasjonslager en ngdvendighet.

Det synes & vaere enighet om at slike
prosedyrer ber gjeres pa en hybridstue
(kombinert operasjonsstue og angiolab) da
en andel av pasientene har behov for dpen
kirurgi (konvertering eller tilleggsprosedyrer).
Et ekende antall norske sykehus har i dag
hybridstuer, men rEVAR benyttes i liten
grad. Det er flere sentra internasjonalt

som né gjer rEVAR, men tre randomiserte
studier har ikke klart & vise noen signifikant
forskjell i overlevelse ved rEVAR og dpen
kirurgi ved rAAAS. Men en review artikkel
fra 2014 som inkluderte materialet fra

de randomiserte studiene finner lavere mor-
talitet ved rEVARS® hos selekterte pasienter.

Screening for AAA

Abdominalt aortaaneurisme er tilstede hos
5-10% av menn i alderen 65-79 ar'. Det er
anbefalt elektiv behandling av aneurismer
som er sterre enn 5,5 cm hos menn og

5 cm hos kvinner. Det er publisert fire rando-
miserte kontrollerte studier som inngar i
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menn og 9342 kvinner, som konkluderer
med at screening gir en signifikant reduksjon
i aneurisme-relatert ded hos menn i alderen
65-79 &r. Det ble ikke funnet noen signifikant
reduksjon hos kvinner i samme alder.

En studie fra 2011 finner at det er kostnads-
effektivt med ultralyd screening i Norge,
basert pa et pdgdende screeningprogram i
Oslo®. Flere studier mener 8 kunne pavise
at forekomsten av AAA er fallende® og

man vet ikke om detvil redusere kost-nytte
effekten av screeningprogrammer.

Konklusjon

Det er observert bade fallende forekomst
og mortalitet av rAAA'S, men rAAA er
fortsatt en sykdom med sveert hay mor-
talitet og den reelle overlevelsesraten er
vanskelig & estimere da de fleste studiene
avstar fra 8 angi intervensjons- og obduk-
sjonsrate. Det forventes at mortalitet ved
4pen operasjon vil forbli hey og at man ma
vurdere andre tilnaermeringer dersom total-
mortaliteten skal reduseres. Screening og
rEVAR hos selekterte pasienter kan bidra

til & redusere dedeligheten av rAAA. Det er
flere steder startet opp med screening av
menn pa 65 ar og eldre, og det er studier
som finner at dette er en kostnadseffektiv
mate & redusere dedelighet ved rAAA®. Per i
dag er screening i Norge kun innfert i Oslo,
og hvorvidt dette skal utvides til en nasjonal
ordning ma i ferste omgang debatteres i
Norsk karkirurgisk forening. Lokale forhold
og interesser mé avgjere om det er riktig

4 starte med rEVAR. | Stavanger har vi et
erklzert enske om & kunne tilby rEVAR, men
venter fortsatt, etter 7 ars planlegging, pa &
4 realisert en hybridstue.
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