
Når det mangler retningslinjer

NOE Å LÆRE AV

Arne K. Andreassen (f. 1956) er spesialist i kardiologi. Han leder Kardiologisk
avdelings program innen hjertesvikt/hjertetransplantasjon og innen pulmonal
hypertensjon.
Forfatter har fylt ut ICMJE-skjemaet og oppgir ingen interessekonflikter.
Email: arne.andreassen@rikshospitalet.no
Oslo universitetssykehus, Rikshospitalet

Under utredning og senere behandling av sjeldnere sykdommer tvinges klinikere til å
gå til litteraturen for å få «oppskrifter» og råd som kan redusere deres usikkerhet i
møtet med det uvanlige. Fremfor sprikende ekspert- og konsensuserklæringer ønskes
klare retningslinjer basert på randomiserte studier, slike som eksisterer for utbredte
lidelser. Kamal og medarbeideres kasuistikk illustrerer at disse ikke alltid er innen
rekkevidde.

Klassifisering av kardiomyopatier har vært utfordrende, og fortsatt er European Society
of Cardiology og American Heart Association uenige om en hensiktsmessig inndeling
(1, 2). Dette til tross for at organisasjonene har kommet med stadig flere felles
inndelinger og retningslinjer for ulike områder innen kardiologien. Restriktive
kardiomyopatier er en heterogen sykdomsgruppe med avleiring i myokard som
fellestrekk. Avleiringsmønstrene er forskjellige, med ulike morfologiske og
fysiologiske karakteristika. Sterkt varierende klinisk presentasjon og sykdommens
sjeldenhet vil medføre hyppig feildiagnostisering. Vedvarende europeisk og amerikansk
uenighet om kardiomyopatiinndelingen skaper forvirring heller enn sikrere diagnostikk
og behandling.

Hyppigheten av kardial affeksjon ved sarkoidose er usikker. I kliniske studier er
insidensen anslått til 5 – 10 %, ut fra autopsier til 20 – 60 %, mens det med MR og PET
er påvist hjerteaffeksjon hos nærmere 40 % av pasientene med sarkoidose (3). Klinisk
presentasjon med ledningsforstyrrelser, ventrikulære arytmier eller hjertesvikt avhenger
av lokalisering, utbredelse og sykdomsaktivitet. Selv om det eksisterer japanske
konsensuskriterier for diagnosen kardial sarkoidose, har disse aldri vært prospektivt
evaluert (4). Det er problematisk at det mangler sensitive diagnostiske metoder for en
sykdom som kan gi opphav til alt fra symptomfrihet til plutselig hjertedød.
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Heller ikke behandlingen av kardial sarkoidose er standardisert. Steroidbehandling er
relativt ukontroversielt, men optimal dosering er uavklart. Det er mer usikkert hvorvidt
asymptomatiske eller minimalt symptomatiske pasienter i det hele tatt skal behandles.
Siden arytmi ikke ble påvist hos den aktuelle pasienten, valgte forfatterne å avstå fra
spesifikk antiarytmisk behandling og/eller implantere en defibrillator (Implantable
Cardioverter Defibrillator, ICD). Mange kolleger vil støtte en slik vurdering, andre ville
sett på avgjørelsen som for avventende. Ifølge amerikanske retningslinjer er kardial
sarkoidose en rimelig indikasjon for å legge inn en ICD (anbefaling klasse IIa) (5).
Bakgrunnen er sykdommens progredierende natur. Elektrofysiologisk undersøkelse kan
bidra til vurderingen. Pasienter som har spontan eller indusert vedvarende ventrikulær
arytmi, synes å ha vesentlig økt risiko for senere livstruende hjertearytmi sammenliknet
med pasienter uten utløsbar eller spontan ventrikulær arytmi (6). Men igjen er disse
erfaringene bygd på kun én enkelt studie som senere ikke er reprodusert hos
asymptomatiske pasienter.

Om pasienten skulle utvikle behov for hjertetransplantasjon, betinget i alvorlig
hjertearytmi og/eller økende hjertesvikt, er det ikke sikkert at et slikt tilbud ville bli
gitt. Kombinasjonen av kjent systemsykdom og residivfare i transplantatet utgjør
relative kontraindikasjoner. Erfaringer fra USA utelukker imidlertid ikke at selekterte
pasienter med kardial sarkoidose kan aksepteres (7).
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