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Statry'Placsbo

Source " Partizipants, o Events, No. Risk mato (25% Cf)
JUPITER,” 2008 2801/8801 198247 . 0.80 {0.65-0.86)
ALLHAT,™ 2002 4475/4405 5210513 — 1.00 {0.88-1.13)
ASCOT™ 2003 439114324 155/156 : 0.88 {0.78-1.22)
MEGA ™ 2006 386673966 4368 L 0,68 {0.46-1.00)
AFCAPSTeXCAPS, 17 1898 330473301 BOTT : [ 1.04 {0.76-1.42)
WOSCOPS, = 1935 2004/2083 &8113 [} 0.77 {0.58-1.02)
PROSPER, 2002 1585/1654 1381135 B 1.08 {0.85-1.37)
CARDS,'= 2004 1428/1410 E1/82 [ : 0.73 (1.52-1.02)
ASPEN,= 2006 855845 4441 [ 1.06 {0.68-152)
PREVEND IT.™ 2004 433431 1312 : O 3 1.08 {0.48-2.38)
HYRIM, " 2005 284285 &5 F = + 0.80 {0.21-3.01)

Overall®
Ranom-sfects ! 0.%1 {0.83-1.01)
Flxed-afecl FenEEse e 0.3 {0.86-1.00)

Arch Intern Med. 2010;170(12):1024-1031




Valkommen till GUCH-varlden !

ESC Guidelines for the management
of grown-up congenital heart disease
(new version 2010)

The Task Force on the Management of Grown-up Congenital Heart
Disease of the European Society of Cardiology (ESC)

Endorsed by the Association for European Paediatric Cardiology (AEPC)

Level of Data derived from multiple randomized clinical trials
evidence A or meta-analyses.

Data denved from a snngl‘e randnmlzed clinical trial

Consensus of opinion of the experts and/or small
C studies, retrospective studies, registries.




Pulmonalisstenos

Pulmonalisstenos ar ett vanligt vitium och
representerar 7-10 % av alla medfodda
qjartfel. Det ar den i sarklass vanligaste

* truktlva forandrlngen | hOger hjarthalv




RV belastas, hypertrofi.

Om det samtidig ASD: ho === va shunt
ypertrofin === nfundibular hypertro

kular/dynamisk obstruktion i RVOT
ed betablockerare




Verengte
Pulmonalklappe

ardickte Wand
pertrophie) der
en Herzkammer




Svarighetsgrad

< 36 mmHg mild stenos,
36-64 mmHg mattlig (moderate) stenos
64 mmHg svar stenos

opler grundteknik




Varianter av PS — supravalvulara
stenoser

supravalvulara : ofta associerade med

lams syndrom (kromosom 7, ,
cklingsférsening, beteendestorning
aortastenos) och




Varianter av PS — subvalvular
stenos, double-chambered right
ventricle DCRV

Ofta associerad med VSD, Fallot
kundar till valvular stenos (pga hypertrc







Utredning

IR/CT, spec for DCRV, perifera stenoser
nt — lungperfusion, fraga efter fordelni
ateterisering




Behandling

Ballongdilatation av icke-dysplastisk klaff,
2rifera stenoser (+stent

: DCRV, sub/infudibular stenos







Pulmonalstenos — nagot for
uxenkardiologen att bry sig om *

Mattliga och tata stenoser ballongdil / op
ommissurotomi, | barndomen.

3ra resultat, gradient sallan > 25-30 mmH
10 % signifikant Pl efterat.

iter med mild eller trivial stenos
men brukar folje




Patientfall 1

Kvinna fodd 1977
Blasljud sen barndomen, mild

Ilmonalstenos, e| kateteriserad
2s- och fritidsaktiv, fotboll div 3




Patientfall 1

30 ar: asymtomatisk,
G: 3,8 m/s over pulmonalis, RV: latt

v: 230 W, adekvat blodtr




Indikationer fOr intervention

Intervention in patients with gradient <64

mmHg should be considered in the presence of:

* symptoms related to PS or,

* decreased RV function or,

* double-chambered RV (which is usually
progressive) or,

* important arrhythmias or,

* right-to-left shunting via an ASD or VSD.

Peripheral PS, regardless of symptoms, should be
considered for repair

if >50% diameter narrowing and RY systolic
pressure =50 mmHg

and/or lung perfusion abnormalities are present




Patientfall 1

31 ar: hogre gradient ultraljudsmassigt, 4,2

m/s. Fortfarande asymtomatisk fast kanske
e anstrangd . . .

1ditetsonskan




Indikationer fOr intervention

Table I3 Indications for intervention in right
ventricular outflow tract obstruction

Indications Class® Level®

RVOTO at any level should be repaired
regardless of symptoms when Doppler peak
gradient is =64 mmHg (peak velocity >4m/s),
provided that RV function is normal and no valve
substitute is required

In valvular PS, balloon valvotomy should be the
intervention of choice

In asymptomatic patients in whom balloon
valvotomy is ineffective and surgical valve
replacement is the only option, surgery should
be performed in the presence of a systolic RVP
>80 mmHg (TR velocity >4.3 m/s)




Patientfall 1

Hjartkat: RV-syst 72,
)lodig gradient over klaffen 47 mm Hg
llongdilateras till 18 mm Hg




Patientfall 1

Postop, 2 ar

viar bra, RV oforandrad, 2,4 m/s, Pl 2/4
elar fotboll div 3




Patientfall 2

e Kvinna fodd 1964

Blasljud i barndomen, bedémd och f6ljd barn
| hjartkat, FKG +EKG+ausk: liten VSD.

huntdiagnostik (1974), jod-teknik: ingen

f

an kontroll vid 13 ars alder, ¢



Patientfall 2

KK, poliklin kondylomextstirp

Postop: T-neg, blasljud
edicinkonsult: blasljud hela precordiet, &
en, VSD ? (pat uppgift), hjartklappr

pfoljning mec



Patientfall 2

UCG: RV stor 41 mm, RVOT: intensivt flode

I basala septum, VSD ? Kan dock e]
kaliseras.

g flodeshastighet, stor tryckgradient.
2n liten VSD men paverkan RV,




GUCH-besOk, fall 2

Funktionsnedsattning, hjartklappningsattacker
Auskultatoriskt: syst blasljud

CG: kan ej pavisa VSD. Okad flodeshastig
I pulmonalklaffen motsv gradient 68 i ki
ubvalvulart ? Fortjockad ?

er+hjartkat






http://www.expertconsultbook.com/expertconsult/b/linkTo?type=figurePage&eid=4-u1.0-B978-0-443-06712-9..00036-2--f0040&sectionEid=4-u1.0-B978-0-443-06712-9..00036-2--s0080&isbn=978-0-443-06712-9&appID=NGE

Patientfall 2, hjartkat

Gradient 110-120 med dynamiskt inslag
Pulmonalklaffen forefaller u.a.

nos: DCRV
- betablockad, dragning for |




Fall 2, forts

Opereras med resektion av subvalvular
muskel, vidgas med patch, sutur I liten VSD
ommisurotomi av klaffen

ining, 4 ar: mar utmarkt, tranar
 ork, Ingen hjartklappni




Patientfall 2

Lardom:

Lite gradient i klaffen, mest subvalulart

Fanns nog en liten VSD, till hogtrycksdelen a
/ dvs lag hastighet och osynlig '

CG vilseleddes av remissen oc




Patientfall 3

e Kvinna fodd 31
Blasljud i barndomen, skottes av

orovinsiallakare, ingen utredning eller vidare
1ppfolin
bra hela livet, inga barn

o

r ganska plotsligt kraftig
Krankt, orkar ingent




Patientfall 3

« 2009: (78 ar) Cholecystit, septisk,
sjukhusvard, blasljud, CT,

CG: tat pulmonalstenos, vidgad
Imonalartar, va; 45 mm.

raftas av MR







Patientfall 3

Pa MR-bilder dragen for thorax: helst inte . .
Valdigt vid | pulmonalis

rtkat: gradient 77 mm Hg oOver klaffer
as 25 mm ballong, okomplicereé

: 2,2 m/s, trivial Pl




Konklusion Pulmonalstenos

PS ar den vanligaste hogersidiga obstruktiva
hjartfelet, 7-12% av alla medfodda hjartfel

vara fall i regel upptackta och atgardade i
‘ndomen

iga stenoser progredierar | 20%, efter ¢
driga-mattliga ar inte diagnostice







