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Peripartumkardiomyopati (PPCM) &r en form av
hjartsvikt som uppkommer sent under graviditeten
eller under de forsta manaderna efter férlossningen.
Sjukdomen kannetecknas av hjartsvikt med nedsatt
ejektionsfraktion (<45 procent), oftast med en eko-
kardiografibild som vid dilaterad kardiomyopati samt
allmanna hjartsviktssymtom.

Tillstandet forvaxlas ibland med preeklampsi, hy-
pertensiv kris eller symtom som ar normalt fore-
kommande vid sen graviditet och utgér en uteslut-
ningsdiagnos dar andra orsaker bér uteslutas, sasom
lungembolism, myokardit, kranskarlssjukdom, aryt-
mogen hoégerkammarkardiomyopati, hypertrofisk
kardiomyopati eller medfétt hjartfel. Den temporala
aspekten ar viktig, eftersom hjartsvikt av annan or-
sak som demaskeras i samband med den belastning
en graviditet utgor inte betraktas som PPCM. Sjuk-
domen ér potentiellt livshotande och fordréjd dia-
gnostik okar risken fér komplicerat férlopp och déd.”

Ritchie beskrev ar 1849 hjartsvikt de forsta veck-
orna efter partus.” Det drojde sedan till 1880 innan
obduktionsfynd bekraftade hjartsvikt hos avliden
kvinna efter partus.® Incidensen av PPCM varierar
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beroende pa geografiskt omrade och paverkas san-
nolikt av underrapportering, feldiagnostisering och
olika geografiska populationer. Fran USA rapporteras
1:1 000—-4 000 fodslar.* De hdgsta incidenserna har
rapporterats pa Haiti, 1:300 fodslar, och i Nigeria,
1:100 fodslar.>® Det forefaller som om afrikansk et-
nicitet ar associerat med hogre risk for PPCM, och
det finns en koppling till specifika genotyper.”® Fore-
komst av preeklampsi samvarierar med PPCM, men
ocksa traditioner som frekventa varmbad och hégt
saltintag kan ténkas spela in.®

| Danmark har data fran fodelseregistret och natio-
nella patientregistret (2005-2015) validerats och vi-
sat en incidens p& 1:10 149 fodslar.”® | en svensk na-
tionell registerstudie uppgick incidensen till 1:5 719,
men diagnosen PPCM validerades inte utan samtliga
fall med hjartsvikt fran 3 manader fére till 6 manader
efter partus inkluderades."

Etiologi

Orsaken till PPCM ér fortfarande inte kartlagd, men
autoimmunitet, viral infektion, mikrochimerism, mal-
nutrition, laga natriumnivaer eller hemodynamisk
stress har foreslagits som tankbara bidragande fak-



torer."” Den oxidativa stress som leder till klyvning av
prolaktin, vilket resulterar i proapoptotiska delar, har
tillskrivits vara en patofysiologisk mekanism."

Riskfaktorer

Flera riskfaktorer har identifierats sdsom multiparitet,
hog alder vid graviditet, tvillingfodslar, in vitro-ferti-
lisering, afrikansk etnicitet, obesitas och lag socio-
ekonomisk status." " Tidigare studier har visat att
graviditetshypertoni, preeklampsi, kronisk hypertoni,
HELLP-syndrom (hemolys, férhdjda leverenzymer och
lagt antal trombocyter) &r riskfaktorer fér PPCM. '
| den svenska studien var preeklampsi den storsta
riskfaktorn for utvecklande av PPCM (oddskvot 11,9),
foljt av tvillinggraviditet (oddskvot 4,4) och obesitas
(oddskvot 2,5)."

Utredning

Vid PPCM, liksom vid hjartsvikt av annan orsak, ar de
vanligaste symtomen dyspné, ortopné, trotthet, an-
kelsvullnad, palpitationer, bréstobehag och hosta.*'
Dessa symtom kan aven férekomma vid normal gra-
viditet, varfér diagnostik av PPCM kan fordrojas eller
utebli. Vid uttalad PPCM, exempelvis vid biventriku-
lart engagemang forekommer halsvenstas, hepato-
megali, lungrassel och betydande segelklaffsinsuffi-
ciens."”

| status ska vikt, langd och ortostatiskt blodtryckstest
ingd. Laboratorieprovtagning bor innefatta C-reak-
tivt protein, blodstatus, elektrolytstatus, blodfet-
ter, leverstatus, tyroideastatus, hjartskademarkorer,
natriuretiska peptider (till exempel NT-proBNP) och
vaskulitscreening dven om ingen av dessa undersok-
ningar i sig ar specifik fér PPCM.

NT-ProBNP &r en kanslig markor for hjartsvikt och
har visats vara férhojd hos patienter med PPCM,
medan troponin ar ospecifik for PPCM men viktig for
att utesluta andra orsaker till hjartsvikt. EKG och eko-
kardiografi ska utféras vid misstanke om PPCM.%2°

EKG visar inga specifika férandringar, men grenblock
(framfor allt vanstersidigt) och ST-T-féréandringar fo-
rekommer. Arytmier kan féranleda vidare utredning;
formaksflimmer/-fladder men ocksa ventrikelta-
kykardi kan komplicera foérloppet. Ventrikuldra men
aven frekventa supraventrikuldra extraslag bor med-
fora utredning med ekokardiografi samt remiss till
kardiolog.

Magnetresonanstomografi av hjartat ar vardefullt
for att vardera differentialdiagnoser som ischemisk
hjartsjukdom, myokardit, takotsubokardiomyopati,
hypertrofisk kardiomyopati, arytmogen hégerkam-
markardiomyopati, hemokromatos och amyloidos.
Inflammatoriska tillstand i hjartat kan ocksa ses, men
i enstaka fall kan positronemissionstomografi (PET)
vara vardefullt.®

Diagnoskriterier

Enligt Europeiska kardiologféreningen (ESC) definie-
ras PPCM som idiopatisk kardiomyopati med hjart-
svikt sekundar till vansterkammardilatation i slutet av
graviditet eller inom ndgra manader efter graviditet
som inte kan férklaras av annan orsak. PPCM é&r en
uteslutningsdiagnos déar vanster kammare inte beh-
ver vara dilaterad, men ejektionsfraktionen ar nastan
alltid mindre an 45 procent.”!

Behandling

Akut svar hjartsvikt till féljd av PPCM handlaggs en-
ligt allménna akutmedicinska principer. Vid kardio-
gen chock bér levosimedan (0,5 ug/kg/min under 24
timmar) ges som férsta linjens inotropa behandling i
stallet for katekolaminer.?' | avsaknad av storre studier
for hjartsviktsbehandling vid PPCM rekommenderas
behandling sasom vid andra typer av hjartsvikt med
selektiva betablockerare (framfor allt bisoprolol och
metoprolol), angiotensinkonverterande enzymham-
mare (ACE-hammare)/angiotensinreceptorblockerare
(ARB) och selektiva aldosteronreceptorblockerare
(SARA).”" Neprilysinhdmmaren sakubitril har en plats
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vid hjartsvikt, men kombineras alltid med ARB-pre-
paratet valsartan. Selektiva betablockerare kan ges i
samband med graviditet medan ACE-hdmmare/ARB
och SARA kan potentiellt verka toxiskt eller terato-
gent och bor darfér undvikas till efter partus.

Hjartsvikt med dekompensation behandlas med be-
gransat vatskeintag, lagt saltintag, daglig vikt-/urin-
matning och blodtryckskontroller. Loopdiuretika,
tiazider, nitrater, hydralaziner och lagdosdigoxin an-
ses sakra under graviditet och vid amning. Behand-
lingstiden varierar och bor fortga atminstone fram till
normalisering av ejektionsfraktion. Dock har aterfall
av hjartsvikt dokumenterats, varvid fortsatt eller till
och med livslang behandling kan &vervagas inklusive
kardiologisk uppféljning.

Det ar darfor oklart nér hjartsviktsmedicinering sa-
kert kan avslutas efter normalisering av ejektions-
fraktionen. Det finns en &kad risk fér tromboembo-
lism vid PPCM, varfor antikoagulantia kan 6vervagas
vid ejektionsfraktion <35 procent. Lagmolekylart
heparin eller orala antikoagulantia kan anvandas,
alternativt ofraktionerat heparin vilket har kort halv-
eringstid och &r enkelt att reversera.”

Experimentella behandlingar med bland annat bro-
mokriptin, pentoxifyllin samt immunglobuliner har
anvants och visat sig lovande. Bromokriptin block-
erar prolaktinfrisattningen, vilket férhindrar klyvning
av prolaktin till den kortare toxiska delen som inak-
tiverar endotelfunktionen samt triggar frisattningen
av miRNAT146a som paverkar kardiomyocyterna vil-
ket leder till hjartsvikt. Mojligen kan bromokriptin
i kombination med 6vrig hjartsviktsbehandling och
optimal handlaggning i 6vrigt paverka forloppet
gynnsamt.”?* Behandling med bromokriptin 2,5 mg
tva ganger dagligen i 2 veckor och darefter 2,5 mg
en gang dagligen i ytterligare 6 veckor tillsammans
med hjartsviktsbehandling ska évervagas. Eftersom
tromboemboliska handelser rapporterats i samband
med bromokriptinbehandling bér samtidig antikoa-
gulantia 6vervéagas.”

Impella™ eller extrakorporeal membranoxygene-
ring (ECMO) &r alternativ vid livshotande hjartsvikt
for att dverbrygga tiden till &terhamtning, mekanisk
hjartpump (HeartMate 3™) eller transplantation. Pa-
tienter som har en ihallande 1&g ejektionsfraktion pa
<35 procent trots optimal farmakologisk behandling
under minst 3 manader kan vara aktuella fér implan-
terbar kardiell defibrillator.?® | vantan pa eventuell
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aterhdmtning av ejektionsfraktionen kan en vast
med barbar defibrillator (wearable cardioverter-de-
fibrillator, WCD) vara ett alternativ.?

Prognos

Prognosen skiljer sig mellan olika varldsdelar. Hos
kvinnor diagnostiserade med PPCM pa Haiti ar mor-
taliteten efter 6 manader 14-16 procent, i Sydafrika
10 procent och i USA rapporteras en 1-arsmortalitet
pd 6-10 procent.?> Mortaliteten 6-12 manader post-
partum ar 4-14 procent dar hégst mortalitet (12-14
procent) ses hos afrikanska kvinnor.”® Vansterkam-
marfunktionen aterstalls vanligtvis inom 6 manader
efter diagnos, men det finns risk for aterfall och dven
fortsatt hjartsvikt. | en dansk studie var 1-arsmortali-
teten 3,3 procent medan en svensk studie visade nio
dodsfall hos patienter med hjartsvikt jamfort med
ett dodsfall i kontrollgruppen, vilket motsvarade en
35-faldig 6kning (p <0,001)."%""

Efterfoljande graviditeter och kontraception

Patienter med genomgangen PPCM och som &ns-
kar ny graviditet bor varderas av gynekolog i samrad
med kardiolog. Generellt avrads fran graviditet tills
kammarfunktionen helt aterstallts, och varje enskilt
fall maste noggrant varderas for individuell radgiv-

ning. Ny graviditet innebar forhojd risk for aterfall.
Intrauterina preventivmedel ar effektiva och okar inte
risken for trombos medan kombinerade hormonpre-
parat bor undvikas da dessa 6kar risken for trombos,
medan progesteronpreparat anses sakra."?’ [ ]

SLUTSATS

e PPCM ar en idiopatisk kardiomyopati med van-
sterkammardilatation som debuterar i anslut-
ning till graviditet och som inte kan forklaras av
annan orsak.

Symtomen liknar de som ses vid hjartsvikt av
annan orsak. | de flesta fall aterhamtar sig van-
sterkammarfunktionen, men tillstandet kan leda
till behov av hjarttransplantation/mekaniskt un-
derstod eller till doden.

e Hjartsviktsmedicinering sker enligt allmanna
riktlinjer, men med hansyn till vilka lakemedel
som lampar sig vid graviditet. Bromokriptin har
visat lovande resultat och ska 6évervagas som til-
lagg till dvrig medicinering.

Uppfoéljningarna bor fortsatta under lang tid
aven vid normaliserad vansterkammarfunktion,
da det finns risk for aterfall.

Det finns risk for aterfall i samband med ny gra-
viditet varfor individuell radgivning tillrads.
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