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Deres vurdering for norske forhold
gjengis (noe forkortet og tilpasset av KU):

De nye retningslinjene fra ESC for hypertro-
fisk kardiomyopati (HCM) er en oppgrade-
ring av de forrige europeiske/amerikanske
retningslinjene som kom i 2003, og av de
amerikanske som kom i 2011. Retningslin-
jene omhandler bade voksne og barn med
HCM, men i denne kommentaren har vi kun
tatt for oss voksne pasienter. De vesent-
ligste endringene i dokumentet gjelder: 1)
definisjonen av HCM, 2) nye anbefalinger

i forhold til indikasjon for ICD, 3) multidisi-
plinsere HCM-team og 4) sidestilling av
kirurgisk myektomi og septumablasjon med
alkohol (SAA) som gradientreduserende
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behandling (med visse forbehold). Selv

om HCM er en ikke uvanlig hjertesykdom,
finnes det nesten ikke randomiserte, kon-
trollerte, kliniske undersgkelser av HCM-
pasienter. Dokumentet bygger derfor hoved-
sakelig pa observasjonelle kohortstudier og
ekspertuttalelser, med klasse-1 evidensniva
B som den sterkeste anbefalingen.

Definisjon, diagnose og etiologi

HCM is defined by the presence of increased
left ventricular wall thickness >15 mm
measured by any imaging technique, that

is not solely explained by abnormal loading
conditions. | de amerikanske retningslinjene
fra 2011 ble HCM-diagnosen knyttet til
pavisning av sykdomsgivende sarkomer-
mutasjoner og ble definert som unexplained
left ventricle hypertrophy associated with non-
dilated ventricular chambers in the absence of
another cardiac or systemic disease that itself
would be capable of producing the magnitude
of hypertrophy evident in a given patient. |
retningslinjene fra 2014 definerer man HCM
rent morfologisk, med mulighet for fami-
lizere/genetiske og ikke-familizere former.
Denne definisjonen bygger pa den gene-
relle kardiomyopati-definisjonen fra 2008.
Sarkomer-mutasjoner pavises hos 40-60
% av unge/voksne HCM-pasienter, og i
5-10 % av voksne HCM-pasienter pavises
andre genetiske arsaker (Fabrys sykdom)
eller ikke-genetiske arsaker (amyloidose).

| 25-30 % er arsaken til HCM ukjent. Hos
barn vil HCM-diagnosen oftere vaere knyttet
til metabolske sykdommer eller syndromer.

Retningslinjene vektlegger en
systematisk utredning av pasienten
ved mistanke om HCM. | praksis vil
det si at man undersgker med tanke pa
aortastenose, hypertensiv hjertesykdom,
idrettshjerte, basal septal hypertrofi hos
eldre, avleiringssykdommer (amyloidose,
Fabry, hemokromatose) og nevromuskulzere
sykdommer.

For & skille mellom hypertensiv
hjertesykdom og HCM assosiert med
hypertensjon, henvises det til tabell 9 i
dokumentet. | forhold til idrettshjerte og
HCM er det i Web addenda en omfattende
Web-tabell 7 med ulike kliniske funn som
trekker i retning av HCM, for eksempel
at HCM-diagnosen er sannsynlig dersom
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mitralringshastighetene malt med vevs-
doppler (' ogs’) er <9 cm/s.

Som i 2011 er genetisk testing av
HCM-pasienten (indeks-pasient) anbefalt
1) for & konfirmere HCM-diagnosen
(anbefaling 1-B) og 2) med tanke pa
genetisk testing av familiemedlemmer (I-B).
| klinisk praksis har det ingen betydning
hvilken sarkomer-mutasjon som er pavist,
men studier har vist at genotype-positive
HCM-pasienter har darligere prognose enn
genotype-negative.

Ekkokardiografi

Som i tidligere retningslinjer anbefales
vurdering av maksimal veggtykkelse i hvilket
som helst segment av venstre (eller hayre)
ventrikkel i 3 nivaer i kortakse (anbefaling
I-C). Bestemmelse av veggtykkelse far kon-
sekvenser for risikovurdering med tanke pa
ICD. HCM-pasienter klassifiseres som basal
obstruktive (hvilegradient > 30 mm Hg), labil
obstruktive (provosert gradient > 30 mm
Hg (Valsalva-/belastningsindusert)) og
non-obstruktive (hvile- og provosert gradi-
ent <30 mm Hg). Som en konsekvens av
dette anbefales maling av utlapsgradienten
bade i hvile og i forbindelse med Valsalva-
mangver i liggende/halvt sittende stilling,
evt. & vurdere gradienten i staende stilling
(anbefaling I-B). Det presiseres at symp-
tomatiske non-obstruktive HCM-pasienter
med hvile-, Valsalva-indusert eller staende
utlgpsgradient < 50 mm Hg bgr undersg-
kes med ergometrisk stressekkokardiografi
(ikke dobutamin-stressekkokardiografi ) for
pavisning av en eventuell belastningsindu-
sert gradient > 50 mm Hg (anbefaling I-B).
Ved pavisning av slik gradient ma gradien-
treduserende behandling vurderes (I-C).
Prinsipielt har alle pasienter med
HCM diastolisk dysfunksjon. Dessverre
er det ikke ett enkelt ekkokardiografisk
parameter som kan si noe sikkert om graden
av diastolisk dysfunksjon, men E/A-ratio
> 2 og E-bglge deselerasjonstid <150 ms
er assosiert med darligere prognose. Hos
HCM-pasienter er det darlig korrelasjon
mellom doppler-derivert estimat for
fyllingstrykk (E/e") og katetermalt trykk.
Men dersom man maler E/e’ > 12-15, er
det sannsynligvis et forgket endediastolisk
trykk med mindre det er en betydelig mitral-
insuffisiens. Pulmonal hypertensjon har



prognostisk betydning ved HCM, og maling
av trikuspidalgradienten er viktig (I-C).
Med tanke pa utvikling av paroksystisk
atrieflimmer anbefales regelmessig maling
av venstre atriums starrelse. Ved pavisning
av venstre atriumdiameter > 45 mm hos
HCM-pasienter med sinusrytme, anbefales
Holter-registrering hver 6. maned (lla-C).

MR-undersgkelse

MR-undersgkelse med gadolinium-kontrast
anbefales na vurdert ved utredningen med
tanke pa differensialdiagnostiske betrakt-
ninger (I-C). Som i 2011 anbefales MR for

a kartlegge utbredelsen av hypertrofi ved
redusert ekkokardiografisk innsyn (I-B) og i
forkant av septumreduserende behandling
(IIb-C). MR-undersgkelse med kontrast har
en viss betydning i forhold til a predikere
mortalitet, men forelapig er det ikke nok
data til & benytte MR i risikovurdering for
plutselig dod. MR med kontrast er likevel
nyttig ved tvil om ICD-indikasjon. Dersom
det er utbredt kontrastopptak, trekker

det i retning av ICD. Dersom alle som far
HCM-diagnosen skal undersgkes med

MR, vil det bli et kapasitetsproblem. Vi
mener at man ikke nedvendigvis ma gjgre
MR-undersgkelse der man ved anamnese,
klinisk undersgkelse, EKG, 48 timers Holter-
registrering og ekkokardiografi er rimelig
sikker pa diagnosen, og dersom det ikke er
ICD-indikasjon. Hos pasienter med betyde-
lig hypertrofi (veggtykkelse over 2-2,5 cm)
mener vi at MR bar utfares. Det kreves spe-
siell radiologisk kompetanse for & vurdere
MR-undersgkelse av myokard (I-C).

HCM-SCD -risikokalkulator

En av de viktigste endringene i anbe-
falingene gjelder risikostratifisering for
primaerprofylaktisk ICD. Tidligere har ICD
veert aktuelt ved tilstedevaerelse av > 2

av 5 risikofaktorer (plutselig dgd i fami-
lien, ikke-vedvarende ventrikkeltakykardi,
uforklarlig synkope, veggtykkelse > 3

cm, patologisk blodtrykksrespons under
belastning). Dokumentet anbefaler at man
benytter HCM Risk-SCD-kalkulator for a
bestemme 5-ars-risiko for plutselig dad hos
voksne pasienter (I-B). P& bakgrunn av 7
prediksjonsfaktorer (alder, plutselig ded i
familien, uforklarlig synkope, utlepsgradient,
maksimal veggtykkelse, venstre atriums
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diameter, ikke-vedvarende VT) beregnes
lav (< 4 %), intermediaer (4-6 %) og hay
(= 6 %) 5-ars-risiko for plutselig ded. Ved
hay risiko should ICD be considered, ved
intermedizer risiko may ICD be considered
og ved lav risiko is ICD generally not indi-
cated. HCM Risk-SCD-kalkulatoren finnes
pa hjemmesidene til ESC, under Guidelines
& Surveys. Det understrekes imidlertid i
originaldokumentet at malet for modellen
«is not to render physicians’ clinical judg-
ment obsolete, but rather to complement
clinical reasoning...» (O Mahony et al. Eur
Heart J 2013). Vi anbefaler at pasientene
henvises sentralt til HCM-team angaende
vurdering av ICD-indikasjon. Anbefaling av
ICD som sekundaerprofylakse etter overlevd
hjertestans eller vedvarende VT, er uendret
(anbefaling I-B).

Medikamentell behandling

Det er ingen endring av anbefalingene med
tanke pa den medikamentelle behandlingen.
Betablokker er farstevalg hos symptoma-
tiske obstruktive HCM-pasienter (I-B).
Dersom betablokker ikke har effekt, omtales
kombinasjonen disopyramid/betablokker
far verapamil (I-B). | norsk klinisk praksis
har nok verapamil vaert mer brukt enn
kombinasjonen disopyramid/betablok-
ker. Disopyramid er godt dokumentert
hos HCM-pasienter, og kan sannsynligvis
brukes mer enn det gjares i dag, spesielt ved
brystsmerter relatert til HCM. Ved oppstart
med disopyramid ma man vurdere a ha
pasienten innlagt pa sykehus for kontinu-
erlig rytmeovervaking. Monoterapi med
disopyramid nevnes ogsa, men en ma her
vaere oppmerksom pa ekt ventrikkelrespons
ved evt. atrieflimmer (anbefaling IIb-C).
Hos obstruktive HCM-pasienter med hay
gradient (=100 mm Hg) ma man veere
forsiktig med verapamil. Dersom man ikke
oppnar symptomatisk respons og det fore-
ligger en signifikant gradient i utlgpstrak-
tus, skal pasienten utredes med tanke pa
septumreduserende behandling (I-B). Hos
asymptomatiske pasienter med hvile- eller
provoserbar obstruksjon kan man vurdere
betablokker eller verapamil (anbefaling
[1b-C).

Non-obstruktive HCM-pasienter
med symptomer (NYHA-funksjonsklasse
[1-1V) og bevart ejeksjonsfraksjon
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(EF) anbefales betablokker, verapamil
eller diltiazem, evt. lavdose loop- og
thiazid-diuretika som symptomatisk
behandling (lla-C). Non-obstruktive
pasienter med symptomer og redusert
EF (< 50 %) anbefales konvensjonell
hjertesviktbehandling (l1a-C).

Hos pasienter med HCM og
atrieflimmer er det indikasjon for livslang
antikoagulasjonsbehandling med vitamin-
K-antagonist, uavhengig av avrige
risikofaktorer (anbefaling I-B). Det apnes
for bruk av nye orale antikoagulantia
(NOAK). I retningslinjene presiseres det at
CHA,DS,-VASc-score ikke skal benyttes pa
HCM-pasienter, fordi HCM og atrieflimmer
i seg selv gir indikasjon for antikoagulasjon,
og CHA,DS,-VASc-score er ikke evaluert i
denne populasjonen.

Septumreduserende behandling

Til forskjell fra tidligere retningslinjer side-
stilles alkohol-ablasjon (SAA) og kirurgisk
myektomi hos pasienter med hvile- eller
provosert utlgpsgradient > 50 mm Hg og
symptomer (NYHA klasse l1I-1V) til tross
for maksimal medikamentell behandling.
Men myektomi foretrekkes dersom det
foreligger tilleggsfaktorer (koronarsykdom
eller betydningsfull klaffesykdom) eller det
er ngdvendig med utvidet operasjon som
for eksempel papille-muskel-intervensjon.
| dokumentet anbefales det at operatarene
bar utfere minimum 10 SAA-er eller 10
myektomier per ar (anbefaling I-C).

Familiemedlemmer

Anbefalinger om undersgkelse av fami-
liemedlemmer er ikke endret i forhold
til tidligere. Dersom indeks-pasienten er
genotype-positiv, anbefales det at voksne
forstegradsslektninger henvises til genetisk
veiledningssamtale forut for evt. genetisk
testing (I-B). Kun genotype-positive fami-
liemedlemmer trenger kardiologisk under-
sgkelse og oppfelging. Dokumentet sier ikke
noe om frekvensen av disse kontrollene,
men i retningslinjene fra 2011 anbefales
kardiologisk undersgkelse (EKG og ekkokar-
diografi) hvert 5. &r for voksne baerere uten
hypertrofi.

Nar indeks-pasienten er genotype-
negativ og det ikke foreligger noen annen
apenbar arsak til HCM-diagnosen,
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anbefales kardiologisk undersgkelse
(EKG og ekkokardiografi) for alle voksne
forstegradslektninger hvert 2. - 5. ar (Ila-C).
Dokumentet gir ingen klare
retningslinjer om idrett for mutasjonsbaerere
uten hypertrofi. Det vises imidlertid til
sportsanbefalingene fra 2006 (Eur J
Cardiovasc Prev Rehabil) hvor konkurranse-
idrett og idrett med hay dynamisk og statisk
intensitet ikke anbefales.

Graviditet og fadsel

Generelt kan man si at de fleste kvinner
med asymptomatisk non-obstruktiv HCM
tolererer en graviditet godt. Men gravide
kvinner med symptomatisk HCM har gkt
risiko i forbindelse med graviditet og fadsel.
Vi anbefaler at alle kvinnelige HCM-pasien-
ter som er gravide, henvises til sentre med
spesialkompetanse.

HCM-team

| dokumentet legges det vekt pa henvisning
til sentre med multidisiplinaere HCM-team
(lla-C); spesielt for pasienter med usikker
diagnose og symptomer (I-C). Prevalensen
av HCM rapporteres oftest til a vaere 1:500
(0,2 %), dvs. 10 000 pasienter i Norge.
Norsk geografi tilsier en viss desentralise-
ring i forhold til hvem som skal behandle
HCM-pasientene. Uansett papekes det i
dokumentet betydningen av multidisipli-
naere HCM-team med kompetanse innen
klinikk, genetikk, bilde- og invasiv diag-
nostikk, elektrofysiologi og ICD-vurdering.
Vi anbefaler at man henviser pasienter

til HCM-team i forbindelse med ICD-
vurderinger og med tanke pa indikasjon for
septumreduserende behandling. Pasientene
bar ogsa henvises dersom man er i tvil om
diagnosen, og dersom man er usikker i
forhold til genetisk testing.

Generell oppfolging av HCM-
pasienten

Pasienter med HCM anbefales arlig kontroll
(evt. hvert annet ar) med tanke pa systolisk
og diastolisk funksjon, obstruksjon, rytme-
forstyrrelser (atrieflimmer, ikke-vedvarende
VT) og risiko for plutselig ded. Ved pavis-
ning av venstre atrium-diameter pa > 45
mm hos pasienter med sinusrytme, anbefa-
les 48 timers EKG hver 6. - 12. maned med



tanke pa utvikling av paroksystisk atrieflim-
mer. Belastningstest, evt. med oksygenopp-
tak (Ilb-C), anbefales hvert 2. - 3. ar hos
stabile pasienter, men arlig hos symptoma-
tiske pasienter (lla-C). MR-undersgkelse
anbefales hvert 5. ar hos stabile pasienter
og hvert 2. - 3. ar hos pasienter med pro-
gressiv sykdom.

Konklusjon

De nye retningslinjene for HCM er pre-
sentert systematisk og grundig, og doku-
mentet vil fungere godt som et oppslags-
verk i det praktiske kliniske arbeidet med
HCM-pasienter.

Kvalitetsutvalgets vurdering
(mate 23.02.2015):

Som det fremgar av uttalelsen fra fag-
ekspertene, gir de nye retningslinjene om
hypertrofisk kardiomyopati en god over-
sikt over klinikk, utredning, behandling og
risikostratifisering. Hypertrofisk kardiomyo-
pati er sa utbredt i befolkningen at enhver
kardiolog bar ha kjennskap til og selvstendig
kunne behandle de vanligste manifestasjo-
nene. Vi vil som eksempel nevne indikasjon
for antikoagulasjon ved pavist atrieflim-
mer, uavhengig av CHA,DS,-VASc-score.
Genetisk testing medfgrer at man ma
forholde seg til en gkende andel «friske
mutasjonsbaererey.

Oslo den 23.2.2015

Ole-Gunnar Anfinsen
leder
(sign)

Tonje Amb Aksnes
(sign)

Men det bar ogsa i hver helseregion
finnes «HCM-team» med mer spesialisert
kunnskap og interesse i forhold til genetisk
testing, invasiv behandling og implanterbar
hjertestarter til HCM-pasienter. ICD-
implantasjon innebaerer for eksempel en
del utfordringer med oversensing eller hay
defibrilleringsterskel som ikke er sa vanlig i
andre ICD-populasjoner.

Vi vil varmt anbefale den enkelte
kollega a gjore seg kjent med disse
retningslinjene og gjerne laste ned den
tilharende «mobile app» som inneholder
det meste av informasjonen (inkludert
risikokalulatoren) i kortform. Og vi anbefaler
at NCS gir sin tilslutning («endorsementy)
til retningslinjene.

Kvalitetsutvalget presiserer:
Retningslinjer er rad, ikke regler

Disse retningslinjer er ment som en stotte
for legers kliniske beslutninger angaende
utredning og behandling. De beskriver
flere mulige fremgangsmater, som vil veere
passende for de fleste pasienter under de
fleste omstendigheter. Bedemmelse og
behandling av den enkelte pasient ma gjgres
av legen og pasienten i lys av den aktuelle
pasients spesielle situasjon. Det vil dermed
finnes situasjoner der det er akseptabelt a
fravike retningslinjene.

Vernon Bonarjee
(sign)

NCS har i styremgte den 2.3.2015 gitt tilslutning til disse retningslinjer, med ovennevnte

reservasjon.
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