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Pasienten har gitt samtykke til at artikkelen blir pu-
blisert.
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Kommentar

Hjertesykdom med sjelden årsak191

Karsinoid hjertesykdom er en komplika-
sjon til nevroendokrine svulster, særlig

de som oppstår i tynntarmen. Pasienter med
karsinoid hjertesykdom har ofte utbredte
levermetastaser og samtidig det «karsinoide
syndrom» forårsaket av tumorproduserte sir-
kulerende vasoaktive substanser som seroto-
nin, takykiner og bradykiner (1). Karsinoid
hjertesykdom oppstår hos 35–70% av pasien-
ter med karsinoid syndrom (2, 3), og er karak-
terisert av plakkliknende fibrotiske subendo-
tellesjoner (1). Lesjonene fører til endokardial
fortykkelse både i veggen og i klaffene, med
retraksjon og fiksering av klaffene som følge.
Dette kan så lede til hjertesvikt med behov for
klaffekirurgi. I over 90% av tilfellene forelig-
ger det kun affeksjon av hjertets høyre side,
sannsynligvis sekundært til metabolisme av
vasoaktive tumorprodukter mens de passerer
igjennom det lille kretsløpet, noe som beskyt-
ter hjertets venstre side fra eksponering.
Venstresidig affeksjon oppstår når det finnes
intrakardial shunting som ved et åpentstående
foramen ovale. Venstresidig affeksjon kan
også oppstå ved bronkialt karsinoid og hos pa-
sienter med dårlig kontrollert karsinoid syn-
drom og derav meget høyt sirkulerende sero-
toninnivå som overgår lungenes kapasitet til å
nedbryte vasoaktive substanser (1).

Patogenesen bak karsinoid hjertesykdom
er fortsatt uklar. Serotonin spiller trolig en
viktig rolle. Flere studier har demonstrert
høye nivåer av 5-hydroksyindoleddiksyre,
en metabolitt av serotonin, i urin hos pasien-
ter med karsinoid hjertesykdom. Medika-
menter med serotoninliknende struktur, ek-
sempelvis fenfluramin, fører til lesjoner som
er nesten identiske med dem man ser ved
karsinoid hjertesykdom. Det er også vist at
intravenøs tilførsel av serotonin til rotter re-
sulterer i histologiske forandringer som lik-

ner på karsinoid hjertesykdom (4). Behand-
ling med somatostatinanaloger, som reduse-
rer sirkulerende nivåer av serotonin, hindrer
likevel ikke alltid utvikling eller progredie-
ring av karsinoid hjertesykdom. Cytokiner
og vekstfaktorer som er involvert i andre fib-
rotiske tilstander spiller muligens en rolle,
men dette er fortsatt uavklart.

Pasienter med karsinoid hjerteaffeksjon
har dårligere overlevelse enn pasienter uten
denne komplikasjonen. Men som dokumen-
tert i artikkelen, har prognosen blitt bedre
over de siste 20 årene. Den forbedrede pro-
gnosen er til dels et resultat av hyppigere og
tidligere klaffekirurgi (5), men man spekule-
rer på om økt bruk av behandling som redu-
serer sirkulerende vasoaktive substanser, som
for eksempel somatostatinanaloger eller le-
verarterieembolisering, også har bidratt.

Grunnet ofte uspesifikke allmennplager,
som for eksempel diaré, blir pasienter med
nevroendokrine svulster i tynntarmen ofte
diagnostisert i et sent stadium. Det er sjelden
at karsinoid hjerteaffeksjon er første presen-
tasjon av sykdommen. Det er fortsatt uenig-
het om på hvilket tidspunkt man skal utføre
ekkokardiografi hos pasienter med nevroen-
dokrine svulster i tynntarmen. I det minste
bør alle med en hørbar bilyd og/eller sym-
ptomutvikling som kan tyde på hjerteaffek-
sjon henvises til ekkokardiografi.

Hos pasienter med karsinoid hjertesyk-
dom og alvorlig affeksjon av høyre hjerte-
halvdel kan det oppstå økt høyre-til-venstre-
shunting gjennom et åpentstående foramen
ovale på grunn av økt trykk i høyre atrium.
Teoretisk sett kan dette øke faren for venstre-
sidig affeksjon. Forfatterne foreslår at pa-
sienter med karsinoid hjerteaffeksjon under-
søkes for åpent foramen ovale, men per i dag
finnes det ingen formelle retningslinjer for

dette. Imidlertid kan det være god grunn til
en slik vurdering når det er tegn på venstresi-
dig affeksjon, eller det foreligger symptomer
som kan tyde på shunting, for eksempel hy-
poksi, cyanose eller perifere systemiske em-
bolier. Undersøkelse for åpent foramen ovale
bør i tillegg vurderes hos alle pasienter som
skal opereres for karsinoid hjerteaffeksjon.
Som anbefalt i denne aktuelle artikkelen kan
lukking av et symptomgivende åpent fora-
men ovale gjøres samtidig med klaffekirurgi,
dette vil forbedre symptomer samt beskytte
mot fremtidig venstresidig affeksjon.
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