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Contemporary Definitions and Classification of
the Cardiomyopathies
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Autosomal dominant
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VIKTIGT!

e Alla med mutation — blir inte sjuka
e Alla med mutation har risk att bli sjuka

30-60%

penetrans




Contemporary Definitions and Classification of
the Cardiomyopathies

PRIMARY CARDIOMYOPATHIES
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Nationella riktlinjer
for hjartsjukvard

Stod for styrning och ledning
Remissversion

Rekommendation

Hdilso- och sjukvarden bor

* erbjuda kaskadtestning med klinisk eller genetisk undersokning for
att identifiera genetisk hydrt-kérlsjukdom hos forstagradsslidktingar
till personer med familjar kardiomyopati, familjér jonkanalsjuk-
dom, familjara thorakala aortaaneurysmer och aortadissektioner
(inklusive Martans syndrom) eller familjar hyperkolesterolemi
(prioritet 3).




Nationella riktlinjer
for hjartsjukvard

Stod for styrning och ledning
Remissversion

Rad Halsotillstdnd och atgard | Motivering Hill Rekom-
rekommendation mendation
EO4.01 | Familjar kardiomyopati, Tillstdndet har en stor 3
familjér jonkanalsjukdom, svarighetsgrad och det
familjara thorakala raider en underdiagnostik i
aortaaneurysm och Sverige.

dissektioner (inklusive
Marfans syndrom) eller
familjar hyperkolesterolemi

Kaskadtestning
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‘ . Langt QT syndrom 7

Efter genetiska

skreeningen

. ‘ Riskindivider efter presymptomatisk analys
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Inherited Arrhythmia Clinics

Expert Consensus Recommendations on Inherited Arrhythmia Clinics

Class | 3. Patients (probands) and first-degree relatives with a
diagnosed or suspected inherited cardiovascular
disease as a potential cause of SCD (SUDS/SUDI)
should be evaluated in a dedicated clinic with
appropriately trained staff

S. Priori, Europace, 2013




