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o Aortaklapbevarende aortarodsresektion (AVSRR) er en hgjtspecialiseret behandling af aneurismatisk aortarod.
¢ AVSRR er forbundet med nedsat dgdelighed og klaprelaterede komplikationer.

e AVSRR tilbydes i hele Danmark, hvilket fordrer gget opmaerksomheden pa detektion og selektion af patienter til
behandlingen.

Aneurismatisk aortarod (AAR) udger en undergruppe af aneurismer i den torakale aorta (TAA). Aneurismatisk
aorta ascendens med eller uden aneurismatisk aortarod udger ca. 60% af TAA [1, 2]. Incidensen for TAA har
generelt veeret stigende de seneste 20-30 ar [3, 4] med en nutidig incidens pa omkring 10,4 pr. 100.000 personar i
USA og Sverige [5].

Atiologien bag AAR er multifaktoriel, hvor risikofaktorer omfatter degenerative komorbiditeter som
hypertension, rygning og hyperkolesteroleemi samt medfedt bikuspid aortaklap (BAV) og familizere torakale
aortasygdomme [1, 6]. AAR kan ogsé skyldes genetiske og kromosomale sygdomme som Marfans syndrom,
Loeys-Dietz’ syndrom og Turners syndrom eller vaskulitisassocierede sygdomme, som alle praedisponerer til
udvikling af aneurismer [1, 6]. AAR kan give kompressionssymptomer fra omkringliggende organer eller
strukturer [3]. Derudover kan AAR medfere aortainsufficiens (AI) grundet dilatation af aortaklappens anulus og
traek pa aortaklappen, hvilket kan manifestere sig klinisk med synkope, &ndenad, palpitationer, angina og
hjertesvigt. Tidlige stadier af AAR er ofte asymptomatiske, hvorfor tilstanden tit opdages ved et tilfeelde under
udredning af andre sygdomme [1]. Subklinisk AAR udger en betydelig risiko, idet tilstanden er forbundet med
hgjere forekomst af aortadissektion og pludselig hjerteded end aneurismer i aorta ascendens [7]. Detektionen af
AAR og timing af den kirurgiske behandling er séledes vanskelig. Patienter med AAR anbefales derfor at blive

fulgt regelmeessigt, indtil sygdomsprogressionen tilsiger kirurgisk intervention [1, 8].

Formalet med denne artikel er at belyse aspekterne inden for diagnostikken og kirurgisk behandling af AAR
samt informere om de nyeste internationale erfaringer inden for omréadet med saerligt fokus pa

aortaklapbevarende aortarodsresektion (AVSRR).

Diagnostik og behandlingsindikationer
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Aortaroden (AR) streekker sig fra anulus til sinotubulere junction (STJ). Aortarodsdiameteren (ARD) ligger
normalt pa 30-38 mm blandt voksne, men afhenger bl.a. af alder og ken, hvortil BMI indgér i vurderingen af
ARD ift. kropssterrelse [3]. Diagnostisk skelner man mellem, om AR er dilateret (> 40 mm) eller aneurismatisk (>
55 mm) [1]. AAR kan diagnosticeres ved CT eller MR-skanning samt ved ekkokardiografi, hvor modaliteterne ofte

kombineres for at skabe et overblik over aneurismets dimensioner og aortaklappens heemodynamik [1, 9].

Udredning bygger pé billeddiagnostik, familiehistorik og evt. gentestning [1, 3]. Grundleeggende bor
familieanamnesen kortlaegges for tilfeelde med TAA, pludselig og uventet hjerteded samt intrakraniel og perifer
karsygdom. Genetisk udredning anbefales til patienter med familieer torakal aortasygdom, TAA for 60-
arsalderen, syndromsuspekte traek eller ved sporadisk torakal aortasygdom for 60-arsalderen, hvor der er pavist
aortasygdom blandt ferstegradssleegtninge [1]. Den kirurgiske behandling tilretteleegges efter aneurismets
storrelse ved billeddiagnostik, hvortil genetik og tilstedeverelsen af risikofaktorer er bestemmende for
behandlingsindikationen ud fra ARD (Tabel 1) [1, 3]. P4 nuveerende tidspunkt er der begreenset evidens for
behandlingskriterierne, men lgbende er interventionskriterierne blevet nedsat. Dette skyldes bade forbedringer
af risici forbundet med hjertekirurgi og nyere forskning, som har vist, at en ARD pd 40-45 mm er associeret med
oget risiko for aortadissektion blandt patienter med Marfans syndrom [10], mens graenseveerdien dog fortsat

ligger pa 55 mm for nonsyndromatiske patienter [8].

TABEL 1 De danske behandlingskriterier for aneurismatisk aortarod.

Behandlingskriterier for ARD

AEtiologi Risikofaktorer uden risikofaktorer med risikofaktorer

Trikuspid aortaklap -

og hypertensions- ARD = 55 mm
betinget AAR
HTAD Familiehistorik med AoD ARD > 55 mm ARD > 50 mm
Syndromatisk Familiehistorik med AoD ARD = 50 mm ARD = 45 mm
familizer TAS® Vaekstrate = 3 mm pr. &  Vaekstrate = 3 mm pr. r° og

Graviditetsenske ARD > 40 mm

Indekseret acrtasterrelse
= 2,5 cm/m*
BAV-associeret Familiehistorik med AoD ARD > 55 mm ARD > 50 mm
TAS Veekstrate = 3 mm pr. ar ARD = 45 mm"®
Coarctatio aortae
Sveer hypertension

AAR = aneurismatisk aortarod; AcD = aortadissektion; AR = aortarod; ARD = aortarodsdiameter; BAV =
bikuspid aortaklap; HTAD = herediteer torakalt aortaaneurisme; TAS = torakal aortasygdom.

a) Behandling og opfelgning ber foretages af erfarne kirurger i et hejtspecialiseret multidisciplinsert
aortateam.

b) Ved evrig planlagt hjertekirurgi.

c) Patienter med Marfans syndrom.

d) Kvinder med Turners syndrom.

Klassifikation af aneurismatisk aortarod med aortainsufficiens

Udviklingen af AAR medferer i varierende grad eendring i AR’s anatomi med indflydelse pa valget af den

kirurgiske behandling. AAR medinddrager ofte aortaklappen pga. dens geometriske relationer til AR, der
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fungerer som et understattende anatomisk skelet og er defineret ved den funktionelle aortaanulus (Figur 1).
Aortaklappen er opheengt i aortaroden med sine tre flige ved anulus fibrosus, som straekker sig semiluneert fra
STJ og ned til aortaklapfligenes nadir. Udviklingen af AAR resulterer derfor ofte i dysfunktion af aortaklappen
pga. dilatationer i den funktionelle aortaanulus, hvorfor klapfligene streekkes, hvilket medferer reduktion i
aortaklappens koaptation. Koaptationen angiver den afstand, hvormed fligene medes under lukning af
klapapparatet, som normalt er pé 3-5 mm. Samtidig kan den sendrede geometri medfere prolaps af en eller flere

af fligene, hvilket medferer, at patienten ofte udvikler tiltagende AL

FIGUR 1 Aortaklapbevarende aortarodsresektion (David- og Yacoubprocedurerne)
og Bentallproceduren. A. Davidproceduren (reimplantation). B. Yacoubproceduren
(remodelling). C. Bentallproceduren.

lllustration: Lytfi Krasniqi

AAR Klassificeres i tre hovedtyper (Figur 2). Type 1 karakteriseres ved dilatation af den funktionelle aortaanulus
med underkategorier, der angiver aneurismets udbredelse og involverede omréder med tilstedevaerelse af
central AL Type 2 karakteriseres ved prolaps af aortaklapflige, resulterende i excentrisk AI, mens type 3
involverer fibrose, sklerosering eller forkalkning af aortaklapflige med excentrisk AL De tre typer er alle udtryk
for sygdommens udvikling, da reduceret koaptation gger den mekaniske stress pa klapapparatet og dermed
risikoen for prolaps, sklerosering og forkalkning af fligene samt den medfelgende AI [11]. Tilstedevaerelsen og
svaerhedsgraden af disse skader er afgerende for, hvorvidt klappen kan bevares ved kirurgi, hvor AVSRR iszer

kan overvejes ved type 1 og type 2.
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FIGUR 2 Aortarodens anatomi. Aortarodens anatomi med
markering af anatomiske omrader og strukturer med relation til
aortaklappen, som pavirkes ved udvikling af aneurismatisk
aortarod med betydning for klappens funktion.

--------

- Sinotuboleere

junction

Funktionelle
aortaanulus

Aorta-

&—— ventrikuleere

junction

Illustration: Lytfi Krasniqi

Hjertekirurgisk behandling

Behandlingen af AAR foregér med &ben hjertekirurgi. De hyppigst anvendte procedurer omfatter udskiftning af
AR med aortaklappen, dvs. Bentallproceduren, eller fjernelse af AR med klapbevarende metode ad modum
David eller Yacoub (Figur 3). Valget mellem disse afhanger af setiologien, aneurismets sterrelse, aortaklappens
morfologi, kirurgens erfaring og preeferencer, samt hvor hgjt patientvolumenet er essentielt, for at kunne udfere

succesfuld klapbevarende kirurgi ifelge retningslinjerne [1, 9].
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FIGUR 3 Funktionel klassifikation af laesioner ved AAR og den resulterende type af
aortainsufficiens. Type 1: Dilatation af FAA og normal morfologi af aortaklappen.

A) Dilatation af STJ - central Al. B) Dilatation af sinus Valsalva og STJ - central Al.

C) FAA-dilatation (STJ og AVJ) - central Al. D) Perforation af én eller flere aortaklapflige og
FAA-dilatation - excentrisk Al. Type 2: Prolaps af en eller flere aortaklapflige - excentrisk Al.
Type 3: Fibrose, sklerosering eller forkalkning pé en eller flere aortaklapflige - excentrisk Al.

Type 1l
AR-klassifikation Normale flige med dilatation af FAA eller perforation af flige Type 2 Type 3
Prolaps af flige Restriktion af flige
A B c D
- -

Mekanisme

fl N 74 fi

f //// : I
) ’ \/ /X /11 .
",7 V = g | 4

AAR = aneurismatisk aortarod; AR = aortared; Al = aortainsufficiens; AVJ = aortoventrikulazre junction; FAA = funktionelle aortaanulus;
STJ = sinotubulsere junction.

Illustration: Lytfi Krasniqi

Bentallproceduren indebzerer komplet fjernelse af AR inkl. aortaklappen, som erstattes med en mekanisk eller
biologisk klapprotese indsyet i en AR-protese, hvor koronararterierne ogsa reimplanteres [12]. Alternativt kan
homo- og xenografter ogsa anvendes, hvoraf homografter skal rekvireres fra Odense Universitetshospital, som

har Danmarks eneste homograftbank.

AVSRR bevarer den native aortaklap enten via reimplantation eller remodellering. Davidproceduren
karakteriseres ved reimplantation af den native aortaklap. Her fjernes hele AR fraset 5-7 mm kant, hvorefter en
AR-protese med eller uden sinus traekkes ned over aortaklappen og feestnes i anulus. Efterfelgende sutureres
aortaklappen fast i protesen, og koronararterierne reimplanteres. Yacoubproceduren karakteriseres derimod
ved remodellering af aortaklappen. Yacoubproceduren adskiller sig ved, at AR bevares i kommisurerne. AR-
protesen tildannes, sa protesen kan syes pa kanten af kommisurerne hele vejen rundt. Oftest udfores en udvidet
Yacoubprocedure, hvor anulus stabiliseres eksternt med en ring eller beelte. Dette er ikke nedvendigt ved
Davidproceduren, idet AR-protesen er cirkumferentiel og saledes fungerer stabiliserende i anulus. Ved
Davidproceduren kan kommissurerne placeres mere optimalt, mens man ved Yacoubproceduren mé acceptere
kommisurernes placering uden mulighed for justering. Efter udfaerdigelse af AR-plastikken udferes ofte plastik

pa klapfligene for at optimere koaptationen og dermed sikre sufficient aortaklapfunktion [13, 14].

Internationale erfaringer med klapbevarende aortarodsresektion

Metaanalyser har sammenlignet metoderne inden for AVSRR [15, 16]. David- og Yacoubprocedurerne har vist sig
at veere ligeveerdige med sammenlignelige rater for overlevelse, reoperation og klaprelaterede komplikationer
pa hhv. 92%, 5% og 2% [16]. I valget mellem de kirurgiske modaliteter har risikoen for reoperation grundet
klapdysfunktion leenge veeret en bekymring ved AVSRR. Dette skyldes, at reoperationer er forbundet med oget
risiko for komplikationer og ded, samtidig med at patienten ofte ender med den klapprotese, som man initialt
forsegte at undga. Et tidligere propensity score-matched studie fandt netop en signifikant hajere
reoperationsrate grundet klapdysfunktion efter klapbevarende kirurgi end efter Bentallproceduren [17].
Omfattende metaanalyser har dog sidenhen ikke kunnet genfinde denne forskel, hvilket geelder for patienter
béade med og uden genetiske syndromer [18, 19]. Til gengaeld rapporterede metaanalyserne en signifikant nedsat
forekomst af stroke og bledning ved klapbevarende kirurgi med incidence rate ratio (IRR) p& hhv. 0,36 (95%
konfidensinterval (KI): 0,22-0,66) og 0,21 (95% KI: 0,11-0,42) [19] samt signifikant nedsat risiko for endokarditis
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(oddsratio = 0,27; 95% KI: 0,10-0,68) [18]. Endelig viste metaanalyser signifikant overlevelsesgevinst for patienter
opereret med klapbevarende kirurgi med IRR for dedelighed pé 0,68 (95% KI: 0,54-0,87).

Diskussion

Bentallproceduren er det mest udbredte behandlingsalternativ grundet positive resultater med lav dedelighed og
reoperationsrate [20, 21]. Udskiftning af aortaklappen udger dog en vaesentlig risikofaktor for klaprelaterede
komplikationer, herunder endokarditis, AK-relateret bledning ved mekanisk aortaklapprotese og sveer
dysfunktion af aortaklapsprotesen [20, 21]. Klapbevarende kirurgi er derfor saerligt attraktivt hos yngre patienter
med en hgj forventet restlevetid eller patienter, der ensker at undga eller ikke taler livslang blodfortyndende
warfarinbehandling. Omvendt indebzerer klapbevarende kirurgi risiko for recidiverende klapdysfunktion,
hvortil man i et studie med 20-ars followup har fundet, at Yacoubproceduren er forbundet med tilbagevendende

AAR blandt patienter, som behandles med warfarin [22].

Man skal veere varsom med at sammenligne resultaterne efter klapbevarende kirurgi og Bentallproceduren pga.
stor heterogenitet i populationerne pga. selektionsbias. Kandidater til klapbevarende kirurgi er ngje selekteret
under udredningen og er et mere specialiseret behandlingsalternativ med stigende popularitet [11, 23, 24]. De
postoperative resultater efter klapbevarende kirurgi ber derfor ogsa vurderes og tolkes iht. studiernes
tidsperiode og hjertecentres erfaring med procedurerne. Studierne har hidtil ogsé vaeret begreaenset af korte

opfelgningsperioder, hvilket skyldes, at udbredelsen af klapbevarende kirurgi forst er taget til i det seneste arti.

Nyere forskningsinitiativer har forsegt at komme disse uligheder til livs ved at oprette AVIATOR- og CAVIAAR-
databaserne, som indeholder internationale prospektive multicenterdata pa klapbevarende kirurgi og
Bentallprocedure. De seneste propensity score-matchede analyser pé disse data understotter fundene fra
fornaevnte metaanalyser med en signifikant bedre overlevelse efter klapbevarende kirurgi efter fire ar (95,4% vs.
84,4%) samt nedsat risiko for klaprelaterede komplikationer, hvis man sammenholder med Bentallproceduren
[25, 26]. AVIATOR- og CAVIAAR-databaserne har dog sine begraensninger, hvilket ogsa fremgér i artiklerne. Pa
trods af propensity score-matching indeholdt AVSRR-gruppen i CAVIAAR-studiet feerre patienter med bikuspide
aortaklapper og kompleks Al ligesom data om skrebelighed ikke indgar [26-28]. Derudover er majoriteten af de
bidragende hjertecentre hajtspecialiserede med stort patientvolumen. Disse bias kan have pavirket de
postoperative resultater til fordel for klapbevarende kirurgi, hvor ssmmenhangen mellem hgjt patientvolumen
og nedsat dedelighed allerede er dokumenteret for AR-kirurgi [29]. Der eksisterer dog ogsa fa studier fra mindre

hjertecentre, som understgtter fundene ligesom prospektive multicenterdata [27, 30].

Konklusion

AVSRR er altovervejende associeret med oget langtidsoverlevelse og nedsat risiko for klaprelaterede
komplikationer sammenlignet med Bentallprocedure [18, 19, 26-28, 30]. Dog er historisk sammenligning af
klapbevarende kirurgi med Bentallprocedure vanskelig pga. forskelle i patientpopulationerne. I Danmark
tilbydes alle kirurgiske behandlinger af AAR, hvorfor den nuvaerende evidens fordrer aget opmeerksomhed pé at
detektere og udvalge kandidater til klapbevarende kirurgi, da denne behandling formentlig er det bedste
alternativ inden for kirurgisk behandling af AAR.

Korrespondance £mil Johannes Ravn. E-mail: emil.johannes.ravn2@ rsyd.dk
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SUMMARY

Surgical treatment of aneurysmal aortic root with valve-preserving aortic root resection

Aortic root aneurysm is a frequent condition, which is associated with increased mortality and morbidity
compared to other aortic aneurysms. The treatment relies on surgery, most often with the Bentall procedure or
aortic valve-sparing root replacement (AVSRR). AVSRR is a highly specialised treatment associated with
increased survival and low incidences of valve-related complications compared to the Bentall procedure. The
purpose of this review is to highlight the diagnosing and surgical treatments of AAR with a focus on the newest

international experiences with AVSRR.
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