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HOVEDBUDSKABER

e Bgrn med ventrikulzer praeexcitation/asymptomatisk WPW-syndrom har gget risiko for pludselig dgd.
« Risikostratificering ved elektrofysiologisk undersggelse anbefales med mulighed for ablation i samme seance.

« Ablation kan udfgres med hgj succesrate og lav komplikationsrisiko.

Ventrikulaer preeexcitation (VPE) indikerer tilstedeveerelsen af et eller flere accessoriske ledningsbundter (AP)
mellem atrierne og ventriklerne uden for AV-knuden/det hiske bundt [1, 2]. Tilstanden disponerer til anfaldsvis
supraventrikuleer takykardi (SVT), og ved VPE med ledsagende symptomer pa SVT sdsom hjertebanken, ubehag i
brystet, svimmelhed og uro/angst defineres tilstanden Wolff-Parkinson-White (WPW)-syndrom [2]. VPE
defineres ved og kan ses i 12-aflednings-ekg i form af en deltatak, kort PR-interval og breddegget QRS-interval
(Figur 1) [2, 3].

FIGUR 1 Ventrikuleer praeexcitation i ekg.
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1) Heengekejeformet deltatak.
2) Breddeeget QRS-interval (> 120 ms).
3) Kort PR-interval (< 120 ms).

Praevalensen af VPE er estimeret til 0,1-0,3% [2, 4, 5]. Op til 65% af unge < 18 ar og 40% af personer= 30 ar med
VPE estimeres at veere asymptomatiske og opdages ofte tilfaeldigt i forbindelse med ekg-optagelse [3-7]. WPW-
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syndrom ses hyppigere blandt maend, bern og unge voksne samt hos patienter med hjertefejl, herunder Ebsteins
anomali og hypoplastisk venstre hjertesyndrom [2, 4, 8, 9]. Mens atrioventrikuleer re-entry-takykardi (AVRT) er
den hyppigste arytmi hos patienter med WPW-syndrom med en incidens pa ca. 80%, er atrieflimren (AF) en
sjeelden, men frygtet tilstand, som hos nogle patienter med VPE kan fore til praeexciteret AF, ventrikelflimren
(VF) og pludselig hjerteded (SCD) [10, 11]. AF er yderst sjeelden hos bern uden WPW-syndrom (praevalens
0,009%), betydelig hyppigere hos bern med WPW-syndrom (praevalens 1,9%), mens incidensen er pa 11-40%
blandt voksne med WPW-syndrom [1, 9, 11-13]. AP kan fjernes ved ablationsbehandling, og derved elimineres
risikoen for praeexciteret AF og SCD [14, 15]. Risikoen for SCD hos bgrn med VPE er imidlertid lav, og en
eventuel ablationsbehandling er omvendt en invasiv behandling med procedurerelaterede komplikationsrisici
[5]. Formélet med dette review er at give et overblik over risici ved asymptomatisk VPE og metoder til
risikostratificering for SCD hos asymptomatiske bern samt at gore rede for vores anbefalinger til hdndtering af

disse patienter.

PATOFYSIOLOGI

I det raske hjerte er AV-knuden den eneste elektriske forbindelse mellem atrier og ventrikler. Ved VPE
persisterer en eller flere AP efter fedslen [16]. AP er hyppigst lokaliseret til hjertets venstresidige, frie vaeg (58%),
posteroseptalt (24%), hajresidige frie veeg (13%) og anteroseptalt (8%) [2, 16]. Ledningsevnen i AP varierer og er
en vigtig parameter for risikoen for SCD hos disse patienter [15]. AP-placeringen kan som udgangspunkt ikke
alene identificere risikoen for SCD, men omvendt er der identificeret ekg-karakteristika, der indikerer
tilstedevaerelsen af en fascikuleer, ventrikuleer AP, som ikke er forbundet med eget risiko for SCD eller
takyarytmier og derfor ikke kraever behandling [17, 18].

Ved tilstedeveerelse af AP kan dele af ventriklerne aktiveres tidligt i forhold til den normale forsinkelse, som
opstar i AV-knuden. Impulsudbredelsen i ventriklerne bliver langsommere, end hvis aktiveringen udelukkende
skete via AV-knuden, idet ventriklernes hurtige impulsudbredelse via det hiske bundt og hgjre/venstre
ledningsbane delvist bypasses. Ved AP kan der i hvile ses permanent, intermitterende eller ingen antegrad,

elektrisk ledning herover. Ved sidstneevnte - sédkaldt skjult VPE - ses normalt ekg.

Under AVRT kan impulsoverledningen veere antegrad eller retrograd over AV-knuden og modsat over AP
resulterende i henholdsvis ortodrom AVRT (90%), hvor den antegrade overledning ledes gennem AV-knuden/det
hiske bundt medfgrende en smal QRS-kompleks takykardi, og antidrom AVRT (10%), hvor den antegrade
overledning foregar via AP medferende en bred QRS-kompleks takykardi (Figur 2) [2, 19]. Symptommaessigt er
der formentlig ingen forskel mellem ortodrom og antidrom AVRT, og mens den ortodrome AVRT ligner en
klassisk SVT, kan den antidrome AVRT ligne ventrikuleer takykardi.
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FIGUR 2 Den elektriske impulsoverledning ved atrioventrikulaer re-entry-takykardi (AVRT).
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RISIKO FOR PLUDSELIG HJERTED@D HOS ASYMPTOMATISKE B@RN MED VENTRIKULZR PRAEXCITATION

Ved AF hos personer med VPE er der risiko for hurtig, antegrad overledning over AP til ventriklerne, hvilket
grundet manglende impulsforsinkelse i AV-knuden kan fore til VF og SCD [2, 19]. Risikoen for SCD er signifikant
foreget hos bern med VPE sammenlignet med bern uden [8]. Dog er den absolutte risiko ukendt, idet antallet af
asymptomatiske barn med VPE ikke kan identificeres praecist uden et omfattende screeningsprogram. Voksne
patienter med WPW-syndrom er estimeret til en livstidsrisiko for SCD pa 3-4% (0,25% pr. patientar) [1, 5]. Til
trods for, at asymptomatiske patienter med VPE generelt anses som veerende i lavere risiko for SCD (ca. 0,1% pr.
patientér), kan SCD vare forste symptom hos disse patienter [5, 6, 10, 20]. [ en metaanalyse fandt man, at
asymptomatiske barn med VPE er i gget risiko for SCD sammenlignet med asymptomatiske voksne med en
incidensrate pd 1,93 hos bern sammenlignet med 0,86 hos voksne (p = 0,007) [21]. Der er dog ikke fuld enighed
om praevalensen af SCD og farligheden ved asymptomatisk VPE hos bern, og mens man i seldre retningslinjer
betragtede begrn < 12 ar som havende ubetydelig risiko for SCD, fremhzves det i nyere publikationer, at hgjeste

risikoprofil er hos de yngre bgrn [15, 22].

RISIKOSTRATIFICERING FOR PLUDSELIG HIERTED@D AF ASYMPTOMATISKE B@RN MED VENTRIKULZR
PRAEXCITATION

For at identificere barn med eget risiko for livstruende arytmier og SCD anbefales risikostratificering af
asymptomatiske bern med VPE [6, 13, 23, 24]. Risikostratificeringen kan foretages bade noninvasivt og invasivt
og anbefales hos bern tidligst fra 8-10-arsalderen [3, 13, 23]. Den generelle tendens gar mod brugen af invasiv
risikostratificering, der i dag anbefales med en klasse ITa-anbefaling til asymptomatiske patienter med VPE
(Figur 3). Brugen af noninvasive test anbefales med en klasse IIb-anbefaling og kan indga i den ferste fase af

risikostratificeringen inkluderende 12-aflednings-ekg med henblik p& AP-lokalisering, Holter-monitorering med
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henblik pé intermitterende tab af VPE samt arbejdstest med henblik pa pludseligt tab af deltatakken ved hej
hjertefrekvens [11, 18]. Det sidste indikerer en lang refraktaer periode/langsom overledningsevne gennem AP og
séledes en darligere/manglende evne til hurtig, antegrad overledning over AP og lavere risiko for hurtig,
ventrikuleer arytmi og SCD ved AF. AP’s effektive refrakterperiode (APERP) kan indirekte vurderes som vaerende
= 250 ms ved et komplet tab af deltatakken under en arbejdstest. Et gradvist tab af deltatakken kan derimod
potentielt afspejle en hurtigere AV-knudeoverledning ved gget sympatisk pavirkning og dermed skjule

preeexcitationen [2].

FIGUR 3 Opsumm
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Intermitterende VPE pa Holter-monitorering eller tab af VPE ved arbejdstest har tidligere veeret anset som en
lavrisiko-AP og har dermed ikke udlest behov for videre udredning [3]. Nyere studier har imidlertid vist, at
intermitterende VPE ikke er specifik for en lavrisiko-AP, men tveertimod er associeret med oget risiko for SCD
[25, 26]. Selv om persisterende VPE under arbejdstesten har en sensitivitet og en positiv preediktiv veerdi pa
henholdsvis 80% og 40%, er specificitet og negativ praediktiv veerdi pa henholdsvis 17% og 87% sammenlignet
med invasiv, elektrofysiologisk undersggelse (EPS) [27]. Ved invasiv EPS kan AERPP samt det korteste
preeexciterede R-R-interval (SPERRI) under spontan AF eller under adrenerg stimulation med isoprenalin
undersoges, men i praksis anvendes det sidstnaevnte dog sjeeldent [3, 5, 7]. Desuden fastleegges antal og placering
af AP samt deres overledningsevner under sinusrytme/atrial pacing [24, 28]. En hejrisiko-AP er karakteriseret
ved tilstedevaerelsen af multiple AP, septale AP, fremprovokering af takyarytmier, retrograd AP-overledning
samt APERP < 250 ms eller < 220 ms under adrenerg stimulation [5, 22, 28]. Trods manglende 100% sensitivitet
for identifikation af bern med VPE i risiko for SCD anses invasiv EPS som guldstandard for risikostratificering
[11]. Formalet hermed er at evaluere risiko for SCD i forbindelse med praeexciteret AF med mulighed for

ablation i samme seance.

BEHANDLING

11990’erne blev perkutan radiofrekvensablation (RFA) introduceret som en kurativ behandling af arytmier hos
born med WPW-syndrom. Senere er tilsvarende behandling blevet mulig med kryoterapi [11]. EPS og behandling
foregar ved en hjertekateterisation, typisk via v. femoralis. Introduktionen af ablation eliminerede stort set
behovet for kirurgisk ablation samt medicinsk, antiarytmisk behandling [7]. Ablation er siden blevet bredt
accepteret som primeer behandling af bern med WPW-syndrom/VPE med hgj succesrate og lav risiko [11, 14]. I
Danmark udferes ablation pd bern < 18 ar som udgangspunkt pd patienter = 30 kg grundet oget risiko for
komplikationer ved mindre bern. Med registre som f.eks. Multicenter Pediatric and Congenital EP Quality
Initiative og observationelle studier har man fundet en akut succesrate pa = 98% for RFA af AP ved WPW-

syndrom (95% ved opfelgning) med komplikationer i 0,5-1% af tilfaeldene inkluderende blgdning, lokal infektion
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og sjeeldent AV-blok, hjertetamponade samt tromboemboliske og cerebrovaskulaere handelser [3, 15, 18, 29]. I
Danmark ablateres arligt 35-60 born med WPW-syndrom og gennem de sidste fem &r uden alvorlige
komplikationer. Derudover udferes ablationsprocedurer nu med minimal fluoroskopieksponering, typisk

mindre end 5 min pr. tilfeelde og ofte mindre end 2 min [29].

Guidelines angéende eventuel profylaktisk ablation til behandling af asymptomatiske bern med VPE er ikke
entydige. Ablation kan eliminere risikoen for alvorlige arytmier og SCD og samtidig give patienterne samt
familierne tryghed. Men da risikoen for livstruende arytmier hos asymptomatiske bern med VPE er lav, og
ablation er en invasiv procedure med risiko for komplikationer, kan der omvendt argumenteres for en mere
konservativ tilgang med ngje overvagning af asymptomatiske patienter uden tidlig intervention [3, 5, 20, 21]. I et
randomiseret, klinisk studie, der undersogte effekten af profylaktisk ablation versus ingen ablation hos personer
14-34 &r med asymptomatisk VPE og inducerbar arytmi, fandt man en risikoreduktion pa 92% blandt ablaterede
(p < 0,001) med en femars Kaplan-Meier-arytmiincidens pa 7% blandt ablaterede og 77% i kontrolgruppen,

herunder én person med VF [30].

Ilgbet af de seneste 20 ar har anbefalinger vedrerende profylaktisk ablationsbehandling af asymptomatiske
born med VPE aendret sig markant. De nyeste retningslinjer fra amerikanske Pediatric and Congenital
Electrophysiology Society/Heart Rhythm Society fra 2012 og 2016 (bern og unge < 21 &r) og European Society of
Cardiology/Association for European Paediatric and Congenital Cardiology 2019 (bade bern og vokse) anbefaler
profylaktisk ablation af AP (klasse IB-anbefaling), hvis SPERRI-AF/APERP =< 250 ms, eller ved tilstedevarelsen af
multiple AP hos asymptomatiske bern med en veegt pa = 15 kg samt hos patienter, der dyrker elitesport (Figur 3)
[3, 11, 18]. Desuden anbefales ablation af asymptomatiske patienter uden hgjrisikoegenskaber, hvor
patienten/familien gnsker ablation (klasse IIb-anbefaling), men frarades hos patienter med fascikuleer,

ventrikuleer AP eller en veegt pa < 15 kg (klasse III-anbefaling) [11, 18].

KONKLUSION

Tilgangen til det asymptomatiske barn med VPE har eendret sig over de seneste 20 &r. Vi anbefaler, at alle
henvises til en enhed med elektrofysiologisk funktion, herunder en af Danmarks hejtspecialiserede enheder for
bernekardiologi: Aarhus Universitetshospital, Odense Universitetshospital eller Rigshospitalet.
Risikostratificering for SCD er obligat, og usikkerhederne ved de noninvasive metoder har medfert, at invasiv
EPS er den foretrukne metode med mulighed for ablation i samme seance, idet gentagne studier har vist hgje

succesrater og lave komplikationsrater ved ablation. Vores tilgang til denne patientgruppe er skitseret i Figur 4.
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FIGUR 4 Den aktuelle handtering af asymptomatiske

barn med praeexcitation.

Asymptomatisk barn med
preeexcitation i ekg

Henvisning til en af landets
HSE for barnekardiologi
(RH, OUH og AUH)/enhed med
elektrofysiogisk funktion

Information til patient/familie:
risiko for SCD og info om
EPS/ablation

EPS hvis patient > 30 kg/> 10 ar
EPS og ablation pa RH hvis
rimelig risiko-/succesrate

Ambulant kontrol med
symptomstatus og fornyet info
vedrarende SCD/EPS/ablation

AUH = Aarhus Universitetshospital; EPS = elektrofysiologisk undersggelse;
HSE = hegjtspecialiseret enhed; OUH = Odense Universitetshospital;
RH = Rigshospitalet; SCD = pludselig hjerteded.

Timingen for henvisning til Rigshospitalet for udferelse af EPS + ablation kan variere og bor overvejes og afvejes

i forhold til den individuelle patients risikoprofil og familiens praeferencer. Som udgangspunkt anbefaler vi EPS

udfert, nér barnet vejer = 30 kg eller er = 10 &r, og for 18-arsalderen. Beliggenhed af AP i forhold til AV-knuden,

antal AP, AP-ledningsegenskaber samt patientens alder er faktorer, som ber indgé i beslutningsprocessen for,

om ablation udferes eller ej, og holdes op mod risiko for procedurerelaterede komplikationer og fremtidig

arytmirisiko. Ved tvivl kan konfereres med elektrofysiologer og barnekardiologer pa en af de tre

hejtspecialiserede enheder. Lobende forskning og klinisk erfaring vil bidrage til en preecisering af

retningslinjerne inkluderende differentiering for den enkelte patient med henblik pa den optimale timing for

risikostratificering og behandling hos denne patientgruppe.
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SUMMARY

Asymptomatic children with ventricular pre-excitation/WPW pattern

Sanam Safi, Christian Jens, Peter Karl Jacobsen & Lars Idorn
Ugeskr Laeger 2024;186:08230550

Paediatric patients with ventricular pre-excitation/asymptomatic WPW syndrome have a higher risk of atrial
fibrillation degenerating into ventricular fibrillation and sudden cardiac death (SCD). In more than half of these
patients this can be the first symptom presenting. Hence, it is important to conduct a risk stratification for SCD
in asymptomatic patients with pre-excitation/delta wave in the ECGs. In this review, invasive risk stratification
by electrophysiologic testing and ablation is recommended when possible. Catheter ablation is reported to have

a high rate of success and low risk of complications.
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