
Peripartumkardiomyopati (PPCM) är en form av 

hjärtsvikt som uppkommer sent under graviditeten 

eller under de första månaderna efter förlossningen. 

Sjukdomen kännetecknas av hjärtsvikt med nedsatt 

ejektionsfraktion (<45 procent), oftast med en eko­

kardiografibild som vid dilaterad kardiomyopati samt 

allmänna hjärtsviktssymtom. 

Tillståndet förväxlas ibland med preeklampsi, hy­

pertensiv kris eller symtom som är normalt före­

kommande vid sen graviditet och utgör en uteslut­

ningsdiagnos där andra orsaker bör uteslutas, såsom 

lungembolism, myokardit, kranskärlssjukdom, aryt­

mogen högerkammarkardiomyopati, hypertrofisk 

kardiomyopati eller medfött hjärtfel. Den temporala 

aspekten är viktig, eftersom hjärtsvikt av annan or­

sak som demaskeras i samband med den belastning 

en graviditet utgör inte betraktas som PPCM. Sjuk­

domen är potentiellt livshotande och fördröjd dia­

gnostik ökar risken för komplicerat förlopp och död.1

Ritchie beskrev år 1849 hjärtsvikt de första veck­

orna efter partus.2 Det dröjde sedan till 1880 innan 

obduktionsfynd bekräftade hjärtsvikt hos avliden 

kvinna efter partus.3 Incidensen av PPCM varierar 

beroende på geografiskt område och påverkas san­

nolikt av underrapportering, feldiagnostisering och 

olika geografiska populationer. Från USA rapporteras 

1:1 000–4 000 födslar.4 De högsta incidenserna har 

rapporterats på Haiti, 1:300 födslar, och i Nigeria, 

1:100 födslar.5,6 Det förefaller som om afrikansk et­

nicitet är associerat med högre risk för PPCM, och 

det finns en koppling till specifika genotyper.7,8 Före­

komst av preeklampsi samvarierar med PPCM, men 

också traditioner som frekventa varmbad och högt 

saltintag kan tänkas spela in.9

I Danmark har data från födelseregistret och natio­

nella patientregistret (2005–2015) validerats och vi­

sat en incidens på 1:10 149 födslar.10 I en svensk na­

tionell registerstudie uppgick incidensen till 1:5 719, 

men diagnosen PPCM validerades inte utan samtliga 

fall med hjärtsvikt från 3 månader före till 6 månader 

efter partus inkluderades.11

Etiologi

Orsaken till PPCM är fortfarande inte kartlagd, men 

autoimmunitet, viral infektion, mikrochimerism, mal­

nutrition, låga natriumnivåer eller hemodynamisk 

stress har föreslagits som tänkbara bidragande fak­
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torer.12 Den oxidativa stress som leder till klyvning av 

prolaktin, vilket resulterar i proapoptotiska delar, har 

tillskrivits vara en patofysiologisk mekanism.13

Riskfaktorer

Flera riskfaktorer har identifierats såsom multiparitet, 

hög ålder vid graviditet, tvillingfödslar, in vitro­ferti­

lisering, afrikansk etnicitet, obesitas och låg socio­

ekonomisk status.14,15 Tidigare studier har visat att 

graviditetshypertoni, preeklampsi, kronisk hypertoni, 

HELLP­syndrom (hemolys, förhöjda leverenzymer och 

lågt antal trombocyter) är riskfaktorer för PPCM.16,17 

I den svenska studien var preeklampsi den största 

riskfaktorn för utvecklande av PPCM (oddskvot 11,9), 

följt av tvillinggraviditet (oddskvot 4,4) och obesitas 

(oddskvot 2,5).11

Utredning

Vid PPCM, liksom vid hjärtsvikt av annan orsak, är de 

vanligaste symtomen dyspné, ortopné, trötthet, an­

kelsvullnad, palpitationer, bröstobehag och hosta.6,18 

Dessa symtom kan även förekomma vid normal gra­

viditet, varför diagnostik av PPCM kan fördröjas eller 

utebli. Vid uttalad PPCM, exempelvis vid biventriku­

lärt engagemang förekommer halsvenstas, hepato­

megali, lungrassel och betydande segelklaffsinsuffi­

ciens.19

I status ska vikt, längd och ortostatiskt blodtryckstest 

ingå. Laboratorieprovtagning bör innefatta C­reak­

tivt protein, blodstatus, elektrolytstatus, blodfet­

ter, leverstatus, tyroideastatus, hjärtskademarkörer, 

natriuretiska peptider (till exempel NT­proBNP) och 

vaskulitscreening även om ingen av dessa undersök­

ningar i sig är specifik för PPCM.

NT­ProBNP är en känslig markör för hjärtsvikt och 

har visats vara förhöjd hos patienter med PPCM, 

medan troponin är ospecifik för PPCM men viktig för 

att utesluta andra orsaker till hjärtsvikt. EKG och eko­

kardiografi ska utföras vid misstanke om PPCM.6,20 

EKG visar inga specifika förändringar, men grenblock 

(framför allt vänstersidigt) och ST­T­förändringar fö­

rekommer. Arytmier kan föranleda vidare utredning; 

förmaksflimmer/­fladder men också ventrikelta­

kykardi kan komplicera förloppet. Ventrikulära men 

även frekventa supraventrikulära extraslag bör med­

föra utredning med ekokardiografi samt remiss till 

kardiolog.

Magnetresonanstomografi av hjärtat är värdefullt 

för att värdera differentialdiagnoser som ischemisk 

hjärtsjukdom, myokardit, takotsubokardiomyopati, 

hypertrofisk kardiomyopati, arytmogen högerkam­

markardiomyopati, hemokromatos och amyloidos. 

Inflammatoriska tillstånd i hjärtat kan också ses, men 

i enstaka fall kan positronemissionstomografi (PET) 

vara värdefullt.6

Diagnoskriterier

Enligt Europeiska kardiologföreningen (ESC) definie­

ras PPCM som idiopatisk kardiomyopati med hjärt­

svikt sekundär till vänsterkammardilatation i slutet av 

graviditet eller inom några månader efter graviditet 

som inte kan förklaras av annan orsak. PPCM är en 

uteslutningsdiagnos där vänster kammare inte behö­

ver vara dilaterad, men ejektionsfraktionen är nästan 

alltid mindre än 45 procent.21

Behandling

Akut svår hjärtsvikt till följd av PPCM handläggs en­

ligt allmänna akutmedicinska principer. Vid kardio­

gen chock bör levosimedan (0,5 μg/kg/min under 24 

timmar) ges som första linjens inotropa behandling i 

stället för katekolaminer.21 I avsaknad av större studier 

för hjärtsviktsbehandling vid PPCM rekommenderas 

behandling såsom vid andra typer av hjärtsvikt med 

selektiva betablockerare (framför allt bisoprolol och 

metoprolol), angiotensinkonverterande enzymhäm­

mare (ACE­hämmare)/angiotensinreceptorblockerare 

(ARB) och selektiva aldosteronreceptorblockerare 

(SARA).21 Neprilysinhämmaren sakubitril har en plats 
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vid hjärtsvikt, men kombineras alltid med ARB­pre­

paratet valsartan. Selektiva betablockerare kan ges i 

samband med graviditet medan ACE­hämmare/ARB 

och SARA kan potentiellt verka toxiskt eller terato­

gent och bör därför undvikas till efter partus.

Hjärtsvikt med dekompensation behandlas med be­

gränsat vätskeintag, lågt saltintag, daglig vikt­/urin­

mätning och blodtryckskontroller. Loopdiuretika, 

tiazider, nitrater, hydralaziner och lågdosdigoxin an­

ses säkra under graviditet och vid amning. Behand­

lingstiden varierar och bör fortgå åtminstone fram till 

normalisering av ejektionsfraktion. Dock har återfall 

av hjärtsvikt dokumenterats, varvid fortsatt eller till 

och med livslång behandling kan övervägas inklusive 

kardiologisk uppföljning. 

Det är därför oklart när hjärtsviktsmedicinering sä­

kert kan avslutas efter normalisering av ejektions­

fraktionen. Det finns en ökad risk för tromboembo­

lism vid PPCM, varför antikoagulantia kan övervägas 

vid ejektionsfraktion ≤35 procent. Lågmolekylärt 

heparin eller orala antikoagulantia kan användas, 

alternativt ofraktionerat heparin vilket har kort halv­

eringstid och är enkelt att reversera.22

Experimentella behandlingar med bland annat bro­

mokriptin, pentoxifyllin samt immunglobuliner har 

använts och visat sig lovande. Bromokriptin block­

erar prolaktinfrisättningen, vilket förhindrar klyvning 

av prolaktin till den kortare toxiska delen som inak­

tiverar endotelfunktionen samt triggar frisättningen 

av miRNA146a som påverkar kardiomyocyterna vil­

ket leder till hjärtsvikt. Möjligen kan bromokriptin 

i kombination med övrig hjärtsviktsbehandling och 

optimal handläggning i övrigt påverka förloppet 

gynnsamt.13,23 Behandling med bromokriptin 2,5 mg 

två gånger dagligen i 2 veckor och därefter 2,5 mg 

en gång dagligen i ytterligare 6 veckor tillsammans 

med hjärtsviktsbehandling ska övervägas. Eftersom 

tromboemboliska händelser rapporterats i samband 

med bromokriptinbehandling bör samtidig antikoa­

gulantia övervägas.22

Impella™ eller extrakorporeal membranoxygene­

ring (ECMO) är alternativ vid livshotande hjärtsvikt 

för att överbrygga tiden till återhämtning, mekanisk 

hjärtpump (HeartMate 3™) eller transplantation. Pa­

tienter som har en ihållande låg ejektionsfraktion på 

≤35 procent trots optimal farmakologisk behandling 

under minst 3 månader kan vara aktuella för implan­

terbar kardiell defibrillator.20 I väntan på eventuell 
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återhämtning av ejektionsfraktionen kan en väst 

med bärbar defibrillator (wearable cardioverter­de­

fibrillator, WCD) vara ett alternativ.24

Prognos

Prognosen skiljer sig mellan olika världsdelar. Hos 

kvinnor diagnostiserade med PPCM på Haiti är mor­

taliteten efter 6 månader 14–16 procent, i Sydafrika 

10 procent och i USA rapporteras en 1­årsmortalitet 

på 6–10 procent.25 Mortaliteten 6–12 månader post­

partum är 4–14 procent där högst mortalitet (12–14 

procent) ses hos afrikanska kvinnor.26 Vänsterkam­

marfunktionen återställs vanligtvis inom 6 månader 

efter diagnos, men det finns risk för återfall och även 

fortsatt hjärtsvikt. I en dansk studie var 1­årsmortali­

teten 3,3 procent medan en svensk studie visade nio 

dödsfall hos patienter med hjärtsvikt jämfört med 

ett dödsfall i kontrollgruppen, vilket motsvarade en 

35­faldig ökning (p <0,001).10,11

Efterföljande graviditeter och kontraception

Patienter med genomgången PPCM och som öns­

kar ny graviditet bör värderas av gynekolog i samråd 

med kardiolog. Generellt avråds från graviditet tills 

kammarfunktionen helt återställts, och varje enskilt 

fall måste noggrant värderas för individuell rådgiv­

ning. Ny graviditet innebär förhöjd risk för återfall. 

Intrauterina preventivmedel är effektiva och ökar inte 

risken för trombos medan kombinerade hormonpre­

parat bör undvikas då dessa ökar risken för trombos, 

medan progesteronpreparat anses säkra.1,27 

SLUTSATS

•  PPCM är en idiopatisk kardiomyopati med vän­

sterkammardilatation som debuterar i anslut­

ning till graviditet och som inte kan förklaras av 

annan orsak.

•  Symtomen liknar de som ses vid hjärtsvikt av 

annan orsak. I de flesta fall återhämtar sig vän­

sterkammarfunktionen, men tillståndet kan leda 

till behov av hjärttransplantation/mekaniskt un­

derstöd eller till döden.

•  Hjärtsviktsmedicinering sker enligt allmänna 

riktlinjer, men med hänsyn till vilka läkemedel 

som lämpar sig vid graviditet. Bromokriptin har 

visat lovande resultat och ska övervägas som til­

lägg till övrig medicinering.

•  Uppföljningarna bör fortsätta under lång tid 

även vid normaliserad vänsterkammarfunktion, 

då det finns risk för återfall.

•  Det finns risk för återfall i samband med ny gra­

viditet varför individuell rådgivning tillråds.
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