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Resume

Introduktion: Formalet med dette studie var at undersgge hyppig-
heden af kardiomyopatier som arsag til ventrikulaere takyarytmier
hos en patientpopulation udskrevet fra en hgjt specialiseret hjer-
temedicinsk afdeling.

Materiale og metoder: Studiet blev foretaget som en retrospektiv
opgerelse af patienter udskrevet fra Kardiologisk Klinik B, Rigs-
hospitalet, med hoved eller bi-diagnoserne ventrikuleer takykardi,
ventrikelflimren/ventrikelflagren eller ventrikuleer ekstrasystoli,
hvor den formodede zetiologi var kardiomyopati. Patienter udskre-
vet i en periode pa seks ar og fem maneder blev inkluderet. Pa-
tienterne blev karakteriseret ud fra sygdomsaetiologi, ken, alder,
evt. tidligere hjertestop og behandling med implanterbar kardio-
verterdefibrillator (ICD)-enhed.

Resultater: | alt 993 patienter blev fundet, og i 128 tilfeelde var
atiologien kardiomyopati, hvilket svarer til 13% af den fundne
population. Otteoghalvtreds (45%) patienter havde dilateret kar-
diomyopati (DCM), 57 (45%) havde arytmogen hgjre ventrikelkar-
diomyopati (ARVC), og 13 (10%) havde hypertrofisk kardiomyo-
pati (HCM). Gennemsnitsalderen var 58 ar for DCM, 41 ar for
ARVC og 44 ar for HCM. Der var en overveegt af meend, szerligt ved
DCM. Patienterne med ARVC fik nzsten alle (95%) implanteret
en ICD-enhed, mens andelen for HCM var 70% og for DCM 59%.
Kun fem patienter havde haft tidligere klinisk hjertestop uden pa-
vist reversibel arsag.

Konklusion: Kardiomyopatier var relativt hyppige arsager til ventri-
kuleere takyarytmier hos patienter, der var udskrevet fra en kardio-
logisk specialafdeling. ICD-behandling indtager en central plads i
behandling af patienter med kardiomyopati og ventrikuleer taky-
arytmi og blev primeert anvendt profylaktisk.

Kardiomyopati defineres som hjertemuskelsygdomme med
ledsagende kardial dysfunktion. Sygdommen kan vise sig i
form af pludseligt opstaet arytmi. Disse arytmier, der typisk er
takyarytmier, kan i mange tilfzelde veere potentielt livstru-
ende. Til behandling af disse takyarytmier findes der i dag be-
handlingstilbud i form af antiarytmisk medicin, kateterabla-
tion og implanterbar kardioverterdefibrillator (ICD)-enhed.
Der skelnes mellem folgende kardiomyopatier [1]: dilateret
kardiomyopati (DCM): hjertemuskelsygdom karakteriseret

ved dilatation og pumpefunktionsnedszttelse af venstre ven-
trikel eller begge ventrikler (Figur 1). DCM kan vere slut-
stadiet af forskellige arsager til myokardieskade pa basis af in-
flammatoriske, toksiske, metaboliske og infiltrative tilstande.
Tilstanden er hyppigst idiopatisk, men kan forekomme fami-
lizert. Den nedsatte venstre ventrikel- funktion resulterer ty-
pisk i funktionsdyspne. Preevalensen i Danmark er 1: 2.500 [2].
Hypertrofisk kardiomyopati (HCM): hjertemuskelsygdom
karakteriseret ved oget vagfortykkelse af venstre og/eller
hejre ventrikel (Figur 2). En vasentlig folge af hypertrofien er
nedsat diastolisk funktion. Hos symptomatiske patienter er
brystsmerter og funktionsdyspne nzsten altid til stede. HCM
kan manifestere sig klinisk som ventrikulzre takyarytmier
muligvis pa grund af en abnorm orientering af ventriklernes
myofibriller og interstitiel fibrose eller som hjertesvigt pa
grund af nedsat diastolisk funktion. Der ses familizer fore-
komst, og der er fundet flere genmutationer, der er associeret
med HCM. Pravalensen i Danmark er 1:500. Arytmogen
hejre ventrikel- kardiomyopati (ARVC): hjertemuskelsygdom,
der er karakteriseret ved fedtinfiltration og fibrose i myokar-
diet og primert inddrager hojre ventrikel. ARVC forekommer
bl.a. familizert og manifesterer sig klinisk med ventrikulere
arytmier, der udgdr fra hejre ventrikel og saledes typisk har
venstresidig grenblokskonfiguration. Kardinalsymptomet er
palpitationer, (nzr)synkoper og pludselig dod. Der er fundet
flere genmutationer, der er associeret med sygdommen. Prz-
valensen i Danmark er 1:5.000.

Restriktiv kardiomyopati, som er en tilstand, der er karak-
teriseret ved haemmet fyldning af den ene eller begge ventri-
kler og deraf folgende nedsat diastolisk volumen, indgik ikke i
studiet. Denne tilstand er sjzlden i forhold til de ovenstdende,
og den er sjzldent assosieret med ventrikulere takyarymier
som klinisk manifestation.

Formalet med denne undersogelse var at analysere alle
patienter, der blev udskrevet fra Kardiologisk Klinik B, Rigs-
hospitalet, med diagnoserne ventrikuler takykardi (VT), ven-
trikelflimren (VF) og ventrikulere ekstrasystoler (VES) og be-
lyse hyppigheden af kardiomyopati som tiologi til aryt-
mierne.

Forekomsten af kardiale arytmier og kardiomyopati i en
dansk befolkning er ukendt.

Materiale og metoder

Studiet blev foretaget som en retrospektiv opgerelse af pa-
tienter udskrevet fra Kardiologisk Afdeling B, Rigshospitalet,
med hoved- eller bidiagnoserne 147.2 ventrikuleer takykardi,
149.0 ventrikelflimren/ventrikelflagren og 149.3 ventrikuleer
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ekstrasystoli. Patienter, der var indlagt i perioden fra den 1.
januar 1998 til den 1. juni 2004 (i alt seks ar og fem maneder)
blev inkluderet i studiet. Patienter, der havde hjertestop og var
indlagt efter genoplivning og kodet som »institio cordis med
vellykket genoplivning« blev ikke inkluderet i opgerelsen. Pa-
tientmaterialet var en blanding af patienter, der blev overflyt-
tet fra andre sygehuse og internt fra andre afdelinger pa Rigs-
hospitalet, og patienter der blev indlagt direkte pa Hjertecen-
tret. Patientmaterialet er desuden en blanding af patienter
med livstruende arytmisygdomme (herunder patienter med
klinisk hjertestop), patienter, der blev henvist med henblik pa
profylaktisk ICD-behandling og patienter med ventrikulzere
ekstrasystoler.

Journaler fra alle patienter, der var indlagt med ovensti-
ende diagnoser, blev gennemgaet, og den formodede pri-
mere @tiologi til deres arytmi blev registreret. For patienterne
med DCM, HCM og ARVC som primeer ztiologi blev fol-
gende registreret: 1) alder ved forste indleggelse for den givne
arytmidiagnose, 2) kon, 3) International Classification of Dis-
eases (ICD)- 10- diagnose (VT, VF, VES). Hvis flere af de un-
dersogte diagnoser blev anvendt hos samme patient, blev til-
feeldet droftet i forfattergruppen, og konsensus blev opniet, 4)
synkope, 5) evt. tidligere hjertestop - og i givet fald om der var
tale om en underliggende reversibel irsag, og 6) behandling
med ICD- enhed.

Alle patienterne med kardiomyopati blev individuelt vur-
deret. DCM-diagnosen er her defineret som nedsat venstre
ventrikel- funktion uden kendt arsag. Safremt patienterne
havde en oplagt primeer drsag til den nedsatte ventrikelfunk-
tion (f.eks. iskeemisk hjertesygdom, alkoholforbrug eller ke-
moterapi), blev de ekskluderet.

I opgorelsen er ventrikuler takyarytmi defineret som en
takykardi (frekvens >100 slag per minut) med breddeogede
QRS-komplekser (>0,12 sekunder), som pa baggrund af typi-
ske morfologiske karakteristika er klassificeret som en ventri-
kuleer arytmi [3]. Ved gennemgang af patientdata blev det no-
teret, om patienterne havde sustained (varighed af VT-episo-
den >30 sekunder) eller nonsustained (varighed <30 sekunder)
VT.

Resultater

I alt 1.080 patienter indgik i undersogelsen, af dem var 87 fejl-
kodede med supraventrikulere takykardi og blev ekskluderet.
Ud af de resterende 993 patienter viste tiologien sig hos 128
at veere kardiomyopati. Af disse 128 patienter var 119 udskre-
vet med diagnosen VT, seks med diagnosen VF og tre med
diagnosen VES. De 128 patienter fordelte sig pd 58 med DCM,
57 med ARVC og 13 med HCM.

Blandt patienterne med DCM havde 55 VT (heraf 84%
sustained), to havde VF, og en havde VES. 1 61% af tilfzeldene
havde patienten varet synkoperet. Hos patienterne med
ARVC havde 51 VT (55% sustained), fire havde VF, og to
havde VES, 37% havde haft synkope. Alle patienter med
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Figur 1. Transtorakal ekkokardiografi. Apikalt firekammerbillede fra en patient
med dilateret kardiomyopati og nedsat uddrivningsfraktion til 20%. LV = venstre
ventrikel; LA = venstre atrium; RV = hgjre ventrikel; RA = hgjre atrium.

Figur 2. Transtorakal ekkokardiografi. Apikalt fireckammerbillede Fra en patient
med hypertrofisk kardiomyopati og sveer hypertrofi. LV = venstre ventrikel; LA =
venstre atrium.

HCM havde VT (62% sustained), og 30% havde haft synkope
(Tabel 1).

Samlet set var der en betydelig overrepraesentation af
mend, der udgjorde 72% (92/128) af patienterne. Dette var
serlig udtalt hos patienterne med DCM, hvor 86% (50/58) var
mend. Blandt patienterne med ARVC var 60% (34/57) maend,
mens dette var tilfzeldet hos 62% (8/13) af patienterne med
HCM.

Der var folgende alderskarakteristika: patienterne med
DCM havde en gennemsnitsalder pa 57,6 ar (spendvidde: 24-
77 ar), ARVC- patienterne havde en gennemsnitsalder pa 41,3
ar (spendvidde: 15-74 4r), og HCM- patienterne havde en
gennemsnitsalder pa 43,9 ar (spendvidde: 19-72 &r).

Samlet havde 75% (97/128) af patienterne en ICD-enhed.
Hos patienterne med ARVC havde 95% (54/57) en ICD-en-
hed. For DCM og HCM var anvendelsen af ICD-enhed min-
dre udbredt: 59% (34/58) af patienterne med DCM og 69%
(9/13) af patienterne med HCM havde en ICD- enhed. Blandt
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Tabel 1. Takyarytmier og synkoper hos patienter
med kardiomyopati, veerdierne angiver antal (%). W
sustained nonsustained VF VES Synkope
ARVC(N=57) ........ 28 (49) 23 (40) 4(7) 2 (4) 21 (37)
DCM(n=58)......... 46 (79) 9 (16) 2(3) 1(2) 33 (61)
HCM (n=13) ........ 8 (62) 5 (38) 0 (0) 0 (0) 4 (30)

VT = ventrikuleer takykardi; VF = ventrikelflimren; VES = ventrikuleer ekstrasystoli; ARVC = arytmogen
hgjre ventrikel-kardiomyopati; DCM = dilateret kardiomyopati; HCM = hypertrofisk kardiomyopati.

patienterne med ARVC havde ingen tidligere haft hjertestop.
Fire patienter med DCM og en patient med HCM havde haft
tidligere hjertestop uden pavist reversibel arsag.

Diskussion

P4 en specialiseret kardiologisk afdeling fandt vi, at kardio-
mypatier forekommer som den formodede ztiologi til ventri-
kulzere takyarytmier hos 13% af patienterne. ICD-behandling
har en fremtredende rolle i behandlingen af disse patienter
og anvendes ofte profylaktisk. De resterende 87% med ventri-
kuleere takyarytmier er beskrevet af Christensen et al [4]

Dilateret kardiomyopati

Vi fandt den hojeste gennemsnitsalder og en stor andel af
mend blandt patienterne med DCM. I en populationsbaseret
undersogelse fra USA [5] blev der fundet en gennemsnitsalder
ved diagnosetidspunktet pa 54 dr og en mand-kvinde-ratio
pé 3,4:1. Sygdommen kan dog ses hos personer i alle aldre.

I den identificerede patientgruppe med DCM havde 59%
faet implanteret en ICD-enhed. Resultaterne af Defibrillators
in Nonischemic Cardiomyopathy Treatment Evaluation
(DEFINITE)- studiet [6], som inkluderede 458 patienter med
noniskemisk kardiomyopati, tydede pa, at implantation af en
ICD-enhed hos patienter med dilateret kardiomyopati og
ventrikuleer ektopi kunne reducere totalmortaliteten, men re-
sultatet var ikke statistisk signifikant. Studiet viste dog en sig-
nifikant reduktion i forekomst af pludselig uventet ded hos
patienterne med ICD- enhed (praedefineret sekundzrt ende-
punkt). I The Sudden Cardiac Death in Heart Failure Trial
(SCD-HeFT)-studiet [7] undersogte man i et prospektivt
randomiseret design, om amiodaron eller enkeltkammer-
transvenes ICD-enhed ville reducere totalmortaliteten sam-
menlignet med placebo hos patienter med venstre ventrikel-
kontraktil funktion (LVEF) <£35% og milde til moderate hjerte-
svigtsymptomer (New York Heart Association (NYHA)-klasse
II-110). I studiet indgik en bred population af patienter med
hjertesvigt og ikke specifikt patienter med DCM. Studiets re-
sultater viste, at implantation af en ICD-enhed gav en betyde-
lig mortalitetsreduktion (absolut risikoreduktion pa 7% efter
fem 4r, p=0,007). Amiodaron havde ingen mortalitetsreduce-
rende effekt hos denne population.

I ACC/AHA- guidelines anbefales derfor behandling med
ICD- enhed til patienter med noniskeemisk kardiomyopati,

NYHA-Kklasse II-1II og venstre ventrikel- kontraktil funktion
LVEF <30%. Patienterne skal vere i optimal medicinsk hjerte-
svigtbehandling og skal med rimelighed forventes at overleve
mindst et &r med et godt funktionsniveau (anbefalingsklasse I,
evidensniveau B). ICD-implantation kan desuden overvejes
hos patienter, som har noniskemisk kardiomyopati og LVEF
<30%, men ingen symptomer p4 hjerteinsufficiens (NYHA-
Kklasse I) (anbefalingsklasse IIb, evidensniveau C).

Den nuvarende officielle danske holdning er mere restrik-
tiv, og det anbefales saledes, at der for patienter med non-

Tabel 2. Diagnostiske kriterier for arytmogen hgjre ventrikel-kardiomyopati.

1. Global og/eller regional dysfunktion og strukturel eendring

Major

Sveer dilatation og reduktion af hgjre ventrikels uddrivningsfraktion uden
eller med kun mild pavirkning af venstre ventrikel

Sveer segmental dilatation af hgjre ventrikel

Minor

Mild global hgjre ventrikel-dilatation og/eller reduceret uddrivningsfrak-
tion med normal venstre ventrikel-funktion

Mild segmental dilatation af hgjre ventrikel

Regional hgjre ventrikel-hypokinesi

2. Histologisk karakteristik
Major
Erstatning af myokardium med fibrose/fedt ved endomyokardial biopsi

3. Repolisariseringsabnormaliteter

Minor

Inverterede T-takker i hgjresidige preekordialafledninger (V2-3) (> 12 ar
uden right bundle branch block)

4. Repolarisations/konduktionsabnormiteter
Major
Epsilontakker eller lokaliseret forleengelse (> 110 ms) af QRS i V1-V3.

Minor
Sene potentialer ved signal-averaged ekg.

5. Arytmier

Minor

Sustained eller nonsustained VT med venstre grenblokskonfiguration
(ekg, Holter-monitorering eller arbejds-ekg)

Hyppige ventrikuleere ekstrasystoler (> 1.000 pr. 24 timer ved
Holter-monitorering)

6. Familieanamnese
Major
Forekomst af sygdommen i familien pévist ved obduktion eller operation

Minor

Forekomst af tidlig uventet ded i familien (< 35 &r) pga. arytmogen
hgjre ventrikel-kardiomyopati (ARVC)

Forekomst af ARVC i familien (klinisk diagnose ud fra aktuelle kriterier).

Ekg = elektrokardiogram: VT = ventrikuleer takykardi; ARVC = arytmogen
hgjre ventrikel-kardiomyopati.
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iskeemisk hjertesygdom, LVEF <30%, NYHA- klasse 1I-11I
trods optimal medicinsk behandling og forventet levetid pa
mere end et ar gennemfores et afklarende nationalt studie [8].
Dette studie pabegyndte rekruttering af patienter primo 2008.
Patienter med DCM og livstruende ventrikuleer takyarytmi

(VF eller sustained VT uden reversibel drsag) vil vaere oplagte
kandidater til behandling med ICD-enhed.

Arytmogen hejre ventrikel- kardiomyopati

Diagnosen ARVC er en syndromdiagnose, der stilles ud fra en
raekke major- og minorkriterier (Tabel 2) [2, 9]. For at opfylde
kriterierne for ARVC kreves tilstedevarelse af to majorkrite-
rier, et major- og to minorkriterier eller fire minorkriterier fra
forskellige kategorier.

Den typiske alder for opstien af ARVC er efter puberteten,
men for 50-ars-alderen. Variationer kan dog forekomme.
Mend og iser fysisk aktive personer er overrepraesenteret
blandt ARVC-patienterne [2, 10]. Vores patienters alders- og
kensfordeling er sammenlignelig med fordelingen i interna-
tionale opgerelser.

ARVC er forbundet med betydelig eget risiko for pludselig
dod, og i Danmark er den anbefalede behandling af patien-
terne derfor primert implantation af en ICD-enhed [2]. Der er
dokumentation for gavnlig effekt af denne behandling [11].
Hos patienter med symptomer kan medikamentel behandling
eller kateterablation ligeledes vare relevant. I sjeldne tilfzlde
kan hjertetransplantation vere indiceret sent i sygdomsfor-
lobet.

I denne opgorelse fik 95% af patienterne behandling med
en ICD-enhed. Alle blev tilbudt behandlingen, men tre pa-
tienter afslog tilbuddet.

Hypertrofisk kardiomyopati

Sygdommen kan opsta pa alle alderstrin, og der er ingen
keonsforskel [12]. I denne undersogelse, hvor antallet af patien-
ter med HCM var beskedent, var kensfordelingen tilnzermel-
sesvis ens, og gennemsnitsalderen var 43,9 ar. I en italiensk-
amerikansk opgerelse med 744 HCM- patienter fandt man, at
gennemsnitsalderen ved diagnosetidspunktet var 45 ar, og
62% var mand [13].

Patienterne med HCM har en arlig mortalitet pa 0-6%. De
hyppigste dedsérsager er pludselig arytmided, progressivt
hjertesvigt eller cerebral emboli. I udredningen af patienter
med HCM indgér der derfor en individuel vurdering af risi-
koen for pludselig dod. Der er opstillet fem faktorer, som er
associeret med oget forekomst af pludselig kardial ded (se ne-
denfor). Endvidere kan kendskab til sygdomsfremkaldende
mutation indga i vurderingen [12]. I et studie fra USA [14] un-
dersogte man 178 patienter med HCM. Der blev pavist en re-
lativt hej forekomst af ventrikuleere takyarytmier - 31% havde
nonsustained VT pa 24 timers Holter- monitorering. P4 trods af
de mange tilfelde af nonsustained VT var der en lav forekomst
af pludselig hjerteded. Ventrikuleere takyarytmier havde sale-
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des isoleret set lav positiv og relativt hej negativ preediktiv
verdi for pludselig hjertedod.

Folgende faktorer er associerede med oget forekomst af
pludselig kardial ded hos patienter med hypertrofisk kardio-
myopati [2]: 1) familieanamnese med pludselig kardial deds-
fald hos yngre personer, 2) uforklaret synkope, 3) nedsat eller
manglende blodtryksstigning ved arbejdstest 4) ventrikulaer
takykardi (herunder nomsustained ventikuler takykardi) og 5)
hypertrofi af venstre ventrikels veeg (>30 mm).

Opfylder patienterne to ud af de ovenstdende fem opstil-
lede kriterier, er der generelt indikation for implantation af en
ICD-enhed. I vores opgorelse fik en patient (8%, en ud af 13)
en ICD-enhed sekundzrt profylaktisk, mens 62% (otte ud af
13) havde fiet implanteret en ICD-enhed ud fra en samlet risi-
kovurdering uden forudgiende klinisk hjertestop.

Begransninger

Patienterne i undersogelsen blev fundet ved sogning pa diag-
nosekoder. Alle patientjournaler blev herefter gennemgaet,
og de registrerede diagnosekoder blev valideret. Forudsaet-
ningen for at indga i vores sogning var, at patienterne ved ud-
skrivelsen havde fiet diagnosen VT, VES eller VF. Under-
sogelsen er dermed behaftet med en vis risiko for underrap-
portering.

Perspektiver

Da kardiomyopatier er en relativt hyppig arsag til ventrikuler
takyarytmi, bor patienterne udredes med henblik pa denne
diagnose. Ekkokardiografi indtager derfor en central rolle i
udredningsprogrammet.

Konklusion
Kardiomyopatierne ARVC, HCM og DCM blev pévist som
atiologi til arytmi hos 13% af de patienter, der blev udskrevet
med ventrikulaere takyarytmier som diagnosekode fra en spe-
cialiseret kardiologisk afdeling. Denne relativt hoje forekomst
af hjertemuskelsygdomme afspejler Rigshospitalets selekte-
rede patientgrundlag og kan derfor ikke generaliseres til en
bredere population.

Studiet viste derudover, at behandling med en ICD-enhed
som primeer profylakse ved ventrikulaere takyarytmier er ud-
bredt hos denne selekterede population.

Korrespondance: Kristoffer Henningsen, Kardiologisk Klinik B, Hjertecentret,
Rigshospitalet, DK-2100 Kgbenhavn @.
E-mail: kristofferh@webspeed.dk.
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Den bicuspide aortaklap

Tager vi den tilstraekkelig alvorligt?

Overleege Nis Baun Hgst

Bispebjerg Hospital, Kardiologisk Afdeling

Resume

Bicuspid aortaklap (BAK) er den almindeligste, kongenitte hjerte-
malformation med en preevalens pa ca. 0,8%. BAK er associeret
med en raekke tilstande, som medfgrer gget morbiditet og mortali-
tet, herunder aortastenose, aortainsufficiens, endokarditis, aorta-
dissektion og andre kardiovaskuleere malformationer. | hervee-
rende oversigt gennemgas de forskellige tilstande, og der bliver gi-
vet forslag til undersggelse og opfglgning af patienten med BAK.

Bicuspid aortaklap (BAK) er den almindeligste, kongenitte
hjertemalformation med en estimeret incidens pa 1-2%, en
pravalens pa ca. 0,8% [1, 2] og mandlig overvagt i forhold til
kvinder pé 2-4:1. BAK er associeret med en rakke tilstande,
som medforer oget morbiditet og mortalitet, herunder typisk
aortastenose, aortainsufficiens og endokarditis. Efter omtale af
anatomi, patologi og diagnostiske undersogelser gennemgas
nedenfor de typiske komplikationer i forbindelse med BAK.
Efterfolgende diskuteres generelle forhold, og der gives for-
slag til retningslinjer for vurdering og opfelgning.

Metode

Denne oversigt er baseret pd databasesogninger i PubMed
med anvendelse af sogeordene bicuspid aortic valve, BAV, asso-
ciated, dilation, infective endocarditis, aortic stenosis, aortic regur-
gitation, aortic dissection, coarctation. Cochrane- databasen blev
gennemsogt med samme sogeord uden relevant resultat. Sog-

ningen blev suppleret med gennemgang af referencelister for
de fundne arbejder. I alt blev der fundet 55 nyere og/eller hi-
storisk relevante, engelsksprogede referencer, hvoraf de 28 er
udeladt pga. overlap i de refererede pointer.

Anatomi og patologi

BAK har tre karakteristika: uens storrelse af cuspes, tilstede-
verelse af en central raphe, almindeligvis centralt i den storste
af de to cuspes og glatte cusprande, selv ved fremskreden kla-
psygdom [3]. Den centrale raphe findes pa stedet for kongenit
sammenvoksning af de to komponenter af den malformerede
cusp og kan nzsten altid identificeres. Kalcifikation tiltager
med alderen og er typisk begranset til basale dele af klappen
og den centrale raphe i den storste cusp. Kalcifikationen ses
stort set altid ved udvikling af aortastenose, men er ualmin-
delig ved isoleret aortainsufficiens [4]. Orientering af cuspes,
anteroposteriort eller venstre-hajre synes at give vasentlige
oplysninger om udvikling af klapsygdom. Fernandes et al rap-
porterede sdledes for nylig om overvegt af udvikling af aorta-
stenose og aortainsufficiens hos unge med hejre nonkoronar
cuspfusion sammenlignet med hejre- venstre cuspfusion [5].
Mange vaskulere abnormiteter er fundet at vaere associeret
med BAK, men kun f3 er af relevans for voksne. Coarctatio
aortae er forbundet med BAK i 20-85% af tilfeldene i givet
fald typisk med en hejre-venstre cuspfusion [6]. Koronarar-
terieanatomien er hos personer med normal, trikuspid aorta-
klap 190% af tilfzeldene hejredominant, dvs. at den posteriore,
diafragmatiske del af venstre ventrikel forsynes fra hojre koro-
nararterie. Med BAK er venstredominans langt mere almin-
delig, op til 60% [7], og hos 90% af disse er venstre hoved-
stamme ganske kort.



