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Koarktasjon av aorta er vanligvis med-
født og har en prevalens ved fødsel på 
0,25-0,4 pr. 1000 levende fødte og i 

den voksne befolkningen 0,07 pr. 1000 (Morelli 
2007). De fleste blir diagnostisert og operert i 
spedbarnsalder. Koarktasjonen sitter vanligvis 
rett før eller omtrent der ductus arteriosus er 
(figur 1A). Ved uttalte tilfeller kan derfor sir-
kulasjonen distalt for koarktasjonen, det vil si 
til underkroppen, være avhengig av blodforsy-
ning via ductus arteriosus. Avgangen av arteria 
subclavia sin. kan også være affisert. Ved mer 
uttalte koarktasjoner har en ofte hypoplasi av 
selve aortabuen. Ved diagnose senere i barneå-
rene eller i voksen alder kan pasienten utvi-
kle betydelig kollateralkretsløp, og en kan på 
røntgen thorax se klassisk ”musespiste” ribben 
(figur 1B). En koarktasjon gir en systolisk bilyd 
med punctum maximum fra venstre sternalrand 
opp mot venstre clavicula. Denne er oftest også 
hørbar interscapulært. Pasienten vil også ha 
svake lyskepulser. Blodtrykket i underekstremi-
tetene er lavere enn i høyre arm. Ved affeksjon 
av venstre arteria subclavia vil det også være et 
lavere blodtrykk i venstre arm. Ekko gir vanlig-
vis et brukbart morfologisk bilde, og doppler gir 
mål for trykkfallet over koarktasjonsstedet. MR 
(uten kontrast) eller CT er aktuelle tilleggsun-
dersøkelser ved tvil om morfologi eller gradient. 
Hos voksne er MR av aorta standard undersø-
kelse før operasjon. Hjertekateterisering med 
angiografi og intravasal gradientmåling er i dag 
sjelden indisert.

Fra tid til annen vil en diagnostisere med-
født koarktasjon av aorta også etter barneårene 
(figur 1 C og D). Utredningen vil være lik, og 
indikasjonene for intervensjon er i prinsippet 
de samme som hos barn. Der en ikke velger å 

operere, skal pasientene følges som de opererte 
(Deanfield 2003, Warnes 2008).

Det finnes også enkelte tilstander som kan 
gi stenoser/koarktasjon av aorta senere i livet 
som Turners syndrom, Williams syndrom og ar-
teritter som Takayasu.

Koarktasjon sees hyppig sammen med andre 
medfødte hjertefeil. Dette kompliserer andre 
nødvendige operasjoner. I alle materialer har 
slike kombinerte feil en høyere morbiditet og 
mortalitet enn tilstandene ville hatt hver for seg. 

Man har hatt effektiv kirurgisk behandling 
siden 1945 og kateterbaserte intervensjonstek-
nikker siden 1982. Tretti års overlevelse etter 
kirurgi er rapportert å være 72-82 % (Webb G 
2005). Ved operasjon bruker man i hovedsak en 
av fire teknikker:

●● Ende-til-ende-anastomose etter reseksjon 
eller utvidet reseksjon av det stenotiske om-
rådet.

●● Subclavian flap der en bruker arteria sub-
clavia sinister som en stilket lapp for å ut-
vide aorta.

●● Utvidelse av aorta med en kunststoffslapp
●● Grafting av aorta

Ballongdilatasjon, uten eller med innsetting av 
stent i aorta, er de fleste steder ikke anbefalt 
som primær behandling. Teknikken har i hoved-
sak vært forbeholdt pasienter med rest- eller re-
koartasjon. Det er imidlertid noen større sentre 
der en bruker ballongdilatasjon og stenting som 
primær behandling, fortrinnsvis til større barn 
og voksne. En bruker da ofte ”covered stents” 
der en om nødvendig perforerer stenten med en 
annen ballong for å sikre blodforsyningen for 
eksempel til de store halskarene. 

Frem til 1990 tallet var det vanlig at pasi-
entene ble ”friskmeldt” ett års tid etter opera-
sjonen, såfremt de ikke hadde noen restgradient 
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eller problemer med hypertensjon. Erfaring har 
vist at mange av disse pasientene får kompli-
kasjoner både på kort og lang sikt. I den før-
ste preoperative fasen kan hypertensjon med 
blødningsfare være et betydelig problem. De 
viktigste komplikasjonene en må ta hensyn til 
ved oppfølgning av voksne med koarktasjon av 
aorta, er (Webb, 2005) omtales i de følgende 
avsnitt. 

Rest- eller rekoarktasjon
Ved kirurgi forsøker en å utvide hele den 
forsnevrete delen av aorta, inklusiv buen ved 
buehypoplasi. Fordi arrvevet har liten evne til 
vekst, er det viktig å lage et arr med størst mulig 
omkrets slik at arret ikke senere i livet, når 
aorta vokser, blir stående igjen som en midje. 
Tilsvarende vil en prøve å unngå å utvide aorta 
med kunststoffpatch eller erstatte aorta med et 
kunstoffgraft, som begge er uten vekstpoten-

Figur 1. A. 20 år gammel kvinne med 
uoperert koarktasjon av aorta. Etter 
avgangen av arteria carotis sin. avsmales 
buen til ca. 0,7 cm. Etter avgangen av 
arteria subclavia sin. er det en ytterligere 
forsnevring og diameteren måles til 0,4 cm over en distanse på mer enn 3 cm. Distalt i 
innsnevringen er det manglende kontrastfylde og ytterligere forsnevring er sannsynlig. 
Aorta ascendens måler 2,3 cm og aorta distalt for koarktasjonen 1,3 cm.
B. Det er betydelig kollateral sirkulasjon via arteria mammaria interna og de ni øverste 
intercostalarteriene. Volumberegninger proksimalt og distalt i aorta descendens viser 
at ca. 60 % av sirkulasjon som når nedre del av thoracal aorta, passerer via kollateral-
kretsløpet. 
C og D. Tredimensjonal rekonstruksjon av aortabuen og kollateralkretsløpet. 
Pilene angir koarktasjonen. Ao. asc. indikerer aorta ascendens, og AP angir arteria 
pulmonalis.
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siale. En del pasienter blir likevel stående igjen 
med en reststenose etter operasjonen, og noen 
vil etter hvert som aorta vokser utvikle en reko-
arktasjon tilsvarende arret. 

Det er ikke enighet om ved hvilket trykkfall 
over en stenose en skal intervenere. Fordi buen 
etter operasjon oftest får en spiss, nærmest go-
tisk fasong, mot en mer slak eller romansk bue i 
den normale aorta, vil en ofte ha mer turbulens i 
aortabuen, og den estimerte trykkforskjellen før 
og etter koarktasjonsstedet vil være større enn 
blodtrykksforskjellen en måler mellom høyre 
arm og ben eller invasivt. MR gir vanligvis 
målinger som samsvarer bedre med forskjellen 
i blodtrykk målt i høyre over- og underekstre-
mitet. De fleste mener derfor at en bør gjøre en 
samlet vurdering av sentralt systemisk trykk 
(høyre arm), trykkforskjell før og etter stenosen 
og morfologi av det stenotiske området. Hos de 
fleste vil en målt blodtrykksforskjell på 20 – 30 
mmHg (ECS 2005) eller mer, være indikasjon 
for intervensjon.

Ved kontinuerlig, eller enda mer ved pulset 
doppler, kan en også miste en stenose. Vi vil 
derfor anbefale at man også undersøker med 
blind doppler, særlig dersom dopplersignalet har 
en diastolisk hale (figur 2).

Abnorm blodtrykksrespons 
ved fysisk aktivitet/

belastning
Mange pasienter operert for koarktasjon har 
en abnorm blodtrykksrespons under belast-

ning (dobutamin, tredemølle, sykling etc.), det 
vil si en økning i systolisk blodtrykk over 230 
mmHg. Det som gjør dette vanskelig å tolke, er 
at denne responsen trenger ikke være lik hver 
gang pasientene belastes. Mange har ment at en 
abnorm blodstrykksrespons ved fysisk aktivitet 
predikerer utvikling av hypertensjon hos disse 
pasientene. I vårt materiale er ikke dette tilfel-
let. Ti år etter at de ble testet første gang har vi 
testet våre pasienter igjen. De har den samme 
abnorme blodtrykksresponsen, men det er ingen 
forskjell i hyppighet av nydiagnostisert hyper-
tensjon eller venstre ventrikkelhypertrofi for 
gruppen med og gruppen uten abnorm blod-
trykksrespons. Det er derfor kanskje ikke indi-
kasjon for å starte antihypertensive behandling 
hos disse pasientene slik man har trodd. I alle 
fall er diskusjonen her ikke avsluttet.

Både slik abnorm blodtrykksrespons under 
aktivitet og hypertensjon er ofte assosiert med 
en funksjonell stenose som fremkommer under 
belastning. En slik stenose skyldes muligens 
stivhet i arrområdet, men den fysiologiske sam-
menhengen er fortsatt uavklart.

Hypertensjon
Et sted mellom 20 og 40 % av pasientene ope-
rert for koarktasjon vil over tid utvikle hyper-
tensjon (Cohen 1989, Høimyr 2006, Maron 
1973). Årsaken til hypertensjonen diskuteres. 
Systolisk stivhet i venstre ventrikkel kombinerte 
med stive arterier synes å være vesentlige for 
hypertensjonen (Senzaki 2008). En spiss aorta-

bue synes å disponere for stivhet 
i aorta (Ou 2008). Det er viktig å 
huske på at blodtrykk skal måles i 
høyre arm. 24-timers blodtrykks-
måling viser ofte stor variasjon i 
løpet av døgnet som tegn på et la-
bilt blodtrykk. Det kan derfor være 
vanskelig å starte antihypertensiv 
behandling på grunnlag av enkelt-
målinger, og en bør ha lav terskel 
for å utføre 24-timers blodtrykks-
måling. Fordi disse pasientene 
har en øket risiko for utvidelse og 
aneurysmedannelse i aorta er vi av 
den oppfatning at en ved hyper-
tensjon bør intervenere tidlig på 
signifikante stenoser og komme 
raskt i gang med antihypertensiv 
behandling. Valget av medikamen-

Figur 2. Dopplersignal fra aortabuen som viser en diastolisk hale (pil). 
1 og 2 markerer systolisk hastighetssignal (Bildet er utlånt av Kjetil 
Lenes ved Barnehjerteseksjonen, Rikshospitalet).
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ter vil være som ved annen hypertensjon, men 
ved koarktasjon bør en husk på at både ventrik-
kel og arterier kan være stive og overreagere 
på adrenerg stimulering (Senzaki 2008). Ved 
koarktasjon er hypertensjonen ofte behandlings-
resistent slik at en ofte må bruke kombinasjons-
behandlinger. 

Bikuspid aortaklaff
Ca. 50 % av pasientene med koarktasjon har 
også medfødt asymmetrisk trikuspid eller bi-
kuspid aortaklaff (Oliver 2004, Ross 2003). 
Dette øker risikoen for utvikling av aortasteno-
ser, aortainsuffisiens og aneurysmatisk utvidelse 
av aorta ascendens (Beaton 2009). Normalt vil 
en ikke følge pasienter med bikuspide aortaklaf-
fer før de får bilyd eller får påvist stenose eller 
insuffisiens. På grunn av turbulens i aortabuen 
har pasienter med koarktasjon ofte en vedva-
rende ejeksjonspreget bilyd fra venstre sternal-
rand opp mot venstre clavicula med utstråling 
interscapulært. Dette gjør det vanskelig å ta en 
aortastenose kun på tilkomst av bilyd. Det er 
derfor anbefalt å følge aortaklaffen hos alle pa-
sienter med koarktasjon med tanke på utvikling 
av stenose eller insuffisiens.

Aneurysmedannelse
I de siste to tiårene er det kommet flere rappor-
ter om utvidelse av aorta og aneurysmedannelse 
både etter primær ballongdilatasjon og etter 
kirurgi. Ved ballongdilatasjon uten stenting kan 
aneurysmer dannes i området en har dilatert, 
mens en etter kirurgi kan se aneurysmer både 
foran og bak koarktasjonsstedet. Disse kan være 
vanskelig å oppdage ved ekkokardiografi, men 
visualiseres oftest godt ved MR. 

Øket risiko for endokarditt
Denne gruppen pasienter skulle lenge ikke ha 
endokardittprofylakse. På 1990-tallet ble det 
imidlertid vanlig å gi endokardittprofylakse 
etter gjeldene retningslinjer (ESC 2004). Disse 
retningslinjene vil bli revidert i år. I de nyeste 
retningslinjene fra AHA (2007) og fra Norsk 
Cardiologisk Selskap (http://www.hjerte.no/
id/146915.0) anbefales det ikke lenger endokar-
dittprofylakse til pasienter operert for koarkta-
sjon. Men en må huske på at pasienter operert 
for koarktasjon av aorta har økt endokardittrisi-
ko, og de bør derfor informeres om god tannhy-
giene og faren ved piercing i slimhinner.

Koronar hjertesykdom med 
prematur debut 

Selv etter vellykket operasjon for koarktasjon 
har pasientene øket risiko for prematur koronar 
hjertesykdom. I et arbeid av Cohen og medar-
beider fra 1989 døde 87 av dem som overlevde 
selve operasjonen ved en gjennomsnittsalder på 
38 år. 32 av disse døde av koronar hjertesykdom 
ved en gjennomsnittsalder på 48 år. Elleve døde 
brått, åtte av hjertesvikt, seks av cebrovasculære 
insult og seks av ruptur av aorta-aneurysmer

Cerbrovaskulære hendelser
Pasienter operert for koarktasjon er rapportert 
i kasuistikker å ha økt forekomst av aneurys-
mer i cerebrale arterier, spesielt i circulus willisi 
(Cohen 1989, Conolly 2003, Vriend 2005). Det 
er likevel ikke anbefalt screening av denne po-
pulasjonen.
Anbefalt oppfølgningsregime  
vil være:
I tråd med gjeldene retningslinjer fra ESC 
(Deanfield 2003) og AHA/ACC (Warnes 2008) 
vil vi anbefale at pasienten følges opp årlig hos 
kardiolog med erfaring i oppfølging av pasien-
ter med medfødte hjertefeil. Det vil være aktuelt 
med hyppigere kontroller ved komplikasjoner 
eller tilstedeværelse av andre medfødte hjer-
tefeil, opererte eller uopererte, som i seg selv 
krever hyppigere kontroller. En standard under-
søkelse bør bestå av: 

●● Anamnese på hodepine, trette bein eller 
claudicatio intermittens.

●● Auskultasjon både med tanke på re-/restko-
arktasjon og aortaklaffepatologi.

●● Blodtrykk i alle fire ekstremiteter. Hos de 
fleste vil det være blodtrykket i høyre arm 
som representer det sentrale systemiske 
trykket. Venstre arm kan være affisert av en 
koarktasjon og er derfor lite egnet som in-
dikator på det sentrale trykk, men trykket i 
venstre arm kan si noe om hvor en eventu-
ell stenose sitter; før eller etter avgangen av 
arteria subclavia sinister. Hos barn og unge 
voksne er det sjeldent med patologi i de 
store kar til underekstremitetene, slik at det 
holder å måle blodtrykket i ett lår.

●● EKG med særlig vektlegging på tegn til 
venstre ventrikkelhypertrofi og repolarisa-
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sjonsforandringer (ST-T-forandringer) eller 
inkomplett høyre grenblokk.

●● Ekkokardiografi med særlig vekt på aor-
taklaffemorfologi (stenose eller insuffisi-
ens), aortabuen med eventuelt reststenose 
eller aneurysmedannelse og eventuell hy-
pertrofi av venstre ventrikkel. Dersom en 
får et dopplersignal i aorta descendens med 
en diastolisk hale skal en være ekstra på 
vakt med tanke på en koarktasjon som en 
overser.

●● 24-timers blodtrykksmåling ved mistanke 
om hypertensjon.

●● Hvor ofte en skal gjøre en belastningstest 
er det uenighet om. Som gruppe har ko-
arktasjonspasientene en lett nedsatt fysisk 
kapasitet, og abnorm blodtrykksrespons kan 
forklare tretthet og hodepine ved belastning 
hos disse pasientene. Det er imidlertid svært 
usikkert om en abnorm blodtrykksrespons 
ved fysisk aktivitet skal behandles. Uten 
andre indikasjoner mener vi at en belast-
ningstest ikke er påkrevd oftere enn hvert 
5-10 år.

●● MR bør gjøres hvert femte år, hyppigere ved 
rekoarktasjon eller mistanke om utvidelse 
av aorta.

Indikasjon for behandling  
(jfr. AHAs retningslinjer):

Medikamentell:
En bør være aktiv i behandlingen av hyperten-
sjon med betablokkere, ACE-hemmere, angio-
tensin-reseptor-blokkere eller kombinasjoner av 
disse. Hos disse pasientene er det ofte vanske-
lig å komme i mål med behandlingen, og en kan 
lett la seg lure av et labilt blodtrykk hos dem. Et 
annet forhold som er lett å glemme, er at blod-
trykk skal måles i høyre arm. Ved behandling av 
hypertensjon hos pasienter operert for koarkta-
sjon må en på forhånd ha utelukket rest- eller 
rekoarktasjon. 

Kirurgi/ intervensjon:
●● Peak-to-peak koarktasjonsgradient (målt 

invasivt eller estimert fra dopplerhastighet 
i koarktasjonen fratrukket dopplerhastighe-
ten foran) eller blodtrykksgradient mellom 
over- og underekstremiteter på 20 mmHg 
eller mer.

●● Peak-to-peak koarktasjonsgradient under 
20 mmHg, men med samtidig radiologisk 

påvist signifikant koarktasjon og signifikant 
kollateralkretsløp

●● Hypertensjon og spesielt behandlingsre-
sistent hypertensjon kan være en tilleggs-
indikasjon for kirurgisk eller kateterbasert 
intervensjon.

Valg mellom kirurgi og intervensjonsbaserte 
prosedyrer vil avhenge av aortas morfologi og 
ikke minst det enkelte senters kompetanse.
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