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Nivdstrukturering av hégspecialiserad vard - berér det PAH och CTEPH ?

Regeringen har gett Socialstyrelsen i uppdrag att nivastrukturera hogspecialiserad vard. Syftet ar
att bidra till en jamlik hélso- och sjukvard av hog kvalitet for att framja patientsakerhet, bidra till
kvalitets- och metodutveckling samt forskning, liksom kompetensférsérjning och mer jamlik
tillgang till de frimsta experterna.

Hégspecialiserad vdrd definieras som: i.) offentligt finansierad halso- och sjukvard, som ar ii.)
komplex eller sillan forekommande, och iii.) kraver en viss volym, multidisciplinidr kompetens
och stora investeringar eller hoga kostnader for att kvaliteten, patientsdkerheten samt
kunskapsutvecklingen ska kunna uppratthallas, och iv.) att ett effektivt anvandande av halso-
och sjukvardens resurser uppnas. Optimerad kunskapsstyrning dr central i nivastruktureringen.

Indelning kan ske pd sdvdl nationell som regional nivd. Nationell hogspecialiserad vard ska
bedrivas nationellt men inte i var sjukvardsregion. Regional hogspecialiserad vard ska bedrivas i
sjukvardsregionerna men begransat till ett antal enheter i respektive region. Vilka inriktningar
inom hjart- och lungsjukvarden som detta beror ar dnnu ej beslutat.

Sakkunnighetsgrupper fér programomrddena hjdrt- och kdrlsjukdomar samt lung- och
allergisjukdom kommer tillsattas Q1-Q3, 2019. Kunskapsunderlag inhdmtas fran Q4, 2018, till Q2
2019. Beredning genomfors under Q3, 2019, till Q1, 2020. Inférande planeras till, Q3-Q4, 2020.

Det dr sdledes ej beslutat om PAH och CTEPH omrddet kommer genomgd en éversyn. Historiskt
har dock omhandertagandet i Sverige sedan 2007 redan centraliserats till sex expert centra vid
landets Universitetssjukhus, med ett sjunde i Orebro i etableringsfas, vilket relaterat till den
snabbt kunskapsdrivna utvecklingen ter sig adekvat dven i framtiden.

Nivastrukturering av nationell hégspecialiserad PAH och CTEPH vard - Ar det av virde?

Pulmonell arteriell hypertension (PAH) och kronisk trombo-embolisk pulmonell hypertension
(CTEPH) dr sdllsynta sjukdomar, med hog sjuklighet och dodlighet, ffa om adekvat utredning och
behandling inte insatts i tidigt skede. En strukturerad utredning och kliniskt omhédndertagande
ar darfor nédvandig. En enorm utveckling har skett de sista tva-tre decennierna, da det fore
1995 inte fanns nagon specifik lakemedelsbehandling. Flera pato-fysiologiska mekanismer
relaterade till enothelin, NO samt prostacyklin systemet har kartlagts och specifik terapi inriktad
mot inhibering av kdrlsammandragning och/eller inducering av karlutvidgning har utvecklats.
Mycket arbete kvarstar dock innan vi kan bota sjukdomen eller forebygga dess konsekvenser via
att blockera och/eller reversera den karl-remodellering och in-situ trombotisering som utgor
den svaraste delen i den progressiva sjukdomsbilden.

Pulmonell hypertension (PH), dvs hogt tryck i lungkretsloppet, ar dock ett tillstdnd som vanligtvis
ar orsakat av vanstersidig hjartsjukdom eller annan form av lungsjukdom sasom lungfibros, KOL
och emfysem. Andra oklara och/eller multifaktoriella mekanismer kan ocksa ge PH. Oavsett
genes sa ar PH forknippat med en markant 6kad sjuklighet och dédlighet. Da den medicinska



behandlingen ska riktas mot grundorsaken vid respektive sjukdom, sa kravs en bred erfarenhet i
att sarskilja alla olika orsaker.

Hjdrt- och lungtransplantationer utgor tva omraden i Sverige dar rikssjukvarden betraffande det
"kirurgiska” ingreppet sedan 2011 centraliserats till Universitetssjukhusen i Goteborg och Lund.
Utredning och uppf6ljning kan dock skoétas i samarbete med inremitterande universitetskliniker.
Da handlaggande av fragestallningar kring samt optimal behandling av PH ar en central del i
utredningen for hjart- och lungtransplantation, och da PH kan utgora saval en kontraindikation
som prediktor for tidig dod, bade fore och efter transplantation, sa ar det obligat att dessa tva
enheter har full kompetens i att utreda och behandla PH av alla sorters etiologi.

PAH och CTEPH utgér dock tvd néraliggande medicinskt orienterade fGlt ddr en nivd-
struktureringen av utredning och uppfoljning redan har varit av stort vérde fér patienterna,
centraliserat till expertcentra lokaliserade till respektive naraliggande Universitetssjukhus. En
kontinuitet och narhet for patienterna till sitt expertcenter ar ocksa av stor betydelse i det
langsiktiga vardforloppet. Detta belyses av att dessa patientgrupper i relation till den aktuella
symptom bilden kontinuerligt behdver successiva och snabba justeringar av en tdmligen dyr
men potent medicinsk behandling, samt da vissa patienter under sin sjukdomsutveckling kan
vara aktuella for kirurgiska interventioner sdsom lungtransplantation samt vid CTEPH tromb-
endartdr ektomi (TEA) operation eller karl dilatation med "ballong”.

En central del i diagnossdttandet samt reglerandet av den medicinska behandlingen liksom i
selektering infor transplantation gors utifran hogersidiga hjartkatetriseringar. Saval sdkerheten
i undersokningen som tolkningen av resultaten kraver en kontinuerlig stor volym, hos
respektive operator vid varje Universitetscentra for korrekt diagnossattande. Mdjligheten till
samtidig hoger och vanstersidig hjartkatetrisering i diagnosticerande syfte utgor dven det en
undersdkning som ar centraliserad till Universitetscentra.

Erfarenhet av centralisering av PAH och CTEPH vard till Universitets centra

Medicinska expert centra med ett stort antal patienter av sillsynta sjukdomar far en bred
erfarenhet i den kliniska handlaggningen. Darmed mojliggérs optimering av resultaten i form av
en minskad sjuklighet och dodlighet via gedigen kunskap i anviandandet av sjukdomsspecifika
lakemedel liksom stdllningstagande till operativa ingrepp.

Inrdttandet av PAH och CTEPH expert centra i Sverige har sedan de forsta per orala 1akemedlen
blev tillgdngliga i borjan pa 2000-talet haft en hég prioritet och varit n6dvandig, bade ur ett
Kliniskt och ekonomiskt perspektiv. Bland resultatmatten ses en forbattrad 6verlevnad for
patienterna. Nuvarande PAH och CTEPH expert centra, lokaliserade fran séder till norr, till
universitetssjukhusen i Lund, Géteborg, Linkdping, Stockholm, Uppsala och Ume3, har en lang
klinisk erfarenhet. Samtliga verkar i en bred kontext av hogspecialiserad vard med interna och
externa natverk av resurser for optimalt samarbete sdvil lokalt som nationellt. Enheterna
bedriver saval diagnostik som uppfoljning och utvardering vilket innebdr att patienter knyts till
respektive centra for fortsatta vard. Ytterligare ett center i Orebro dr under etablering. Ume& har
ett lokalt samarbete med Sundsvall fér befrimjande av vard néra patienternas hemort.

Nuvarande PAH och CTEPH expert centra har inom faltet en valfungerande struktur for
patientbefrimjande samarbete inom ramen for Svensk forening fér Pulmonell Hypertension
(SveFPH), vilken bildades 2007, utifran ett 1angt nationellt samarbete under hela 2000-talet.



Patienterna f6ljs, och de sex PAH och CTEPH centra jdmférs, inom ramen av svenska pulmonella
hypertensions registret (SPAHR), vilket ar ett kontinuerligt nationellt kvalitetsregister, som
startades av SveFPH 2008. Ambitionen &r att SPAHR ska innehélla alla prevalenta patienter med
PAH och CTEPH som levde ar 2000, samt nyupptéckta incidenta fall fran 2008 och darefter.
Tackningsgraden 2017 var ca 90%. Av virde ar att Orebro som &r i etableringsfas ocksa bérjar
rapportera till SPAHR for att ytterligare forbattra tackningsgraden.

Sammantaget sd har sdledes verksamheten inom PAH och CTEPH fdltet i Sverige i princip redan
arbetat utifrdn en nivdstrukturering inom ramen fér SveFPH sedan 2007, dar en fortsatt
fokusering till dessa hog-kvalitativa centra dr av varde for god kunskapsstyrning, samt for att
fortsatt forbattra 6verlevnaden och omhindertagandet vid dessa sjukdomstillstand i framtiden.

Definition av PAH och CTEPH expert centra

Syftet med PAH och CTEPH expert centra ar att utgéra den kompetens som 6vrig vard efterfragar
inom omradet och dirmed motta och bedéma remisser, genomféra utredningar av alla olika
orsaker till PH, samt initiera och f6lja upp PAH och CTEPH-specifik lakemedels-behandling.
Omhandertagande skall ske enligt internationella riktlinjer fran ESC/ERS, i samrad med
patienter, anhdriga och andra vardgivare, for att uppna basta mojliga vardprocess och resultat.
En forutsattning ar ocksa att varden kan bedrivas dygnet runt.

Ett PAH och CTEPH expert center forutsdtts ha en tillrdcklig volym av patienter som forskrivs PAH
och CTEPH-specifika ldkemedel samt regelbundet motta nya remisser. For att na malet att vara
expert centra inom PAH och CTEPH bor en PAH och CTEPH Klinik folja ca 50-75 patienter med
diagnoserna PAH eller CTEPH. For att uppna denna volym i Sverige, samt bibehalla en
kontinuitet och narhet till patienterna, dr dagens organisation med sex-sju PAH och CTEPH-
centra i nationellt samarbete inom SveFPH en 16sning som bidrar till god kunskapsstyrning.

Ett remissmottagande expert center ska hantera ett stort och regelbundet antal remisser for
utredning och bedémning av PH med fragestillningen PAH eller CTEPH. For att uppna denna
volym i Sverige, samt bibehalla en kontinuitet och nérhet till patienterna, ar sex-sju PAH och
CTEPH centra tillrackligt och bor ej expanderas till fler. PAH och CTEPH centren utgor ocksa en
viktig radgivande instans kring tillstdnd med hogersidig hjartsvikt och PH.

Resurser som Kkrivs for att vara ett PAH och CTEPH expert centra

Ett PAH och CTEPH center skall inom sitt sjukhus ha; i.) tillgang till resurser som kravs for att
utreda, diagnosticera, differentiera, samt medicinskt behandla och félja upp patienter med PAH
eller CTEPH, oavsett svarighetsgraden i deras sjukdom Klassificerat utifran WHO-funktionsklass
1-4, samt ii.) ha tillstdnd och erforderlig kunskap att forskriva och félja upp de patienter som
star pa PAH och CTEPH specifik ldkemedelsbehandling.

PAH och CTEPH utredningen kraver tillgang till diagnostiska resurser inom hégspecialiserad
vard sasom; i.) i forsta hand hogersidig hjartkatetrisering for klassificering av om sjukdomen ar
pre-eller post-kapillar, for definitivt stallningstagande till behandling, liksom for differentiering
av PH sjukdomstyp med kompletterande undersékningar i form av: ii.) ekokardiografi, ekg,
magnetkamera, myokard-scintigrafi, lung-scintigrafi, pulmonalis-angiografi, lungfunktionstest
(spirometri med diffusionskapacitet), lungrontgen, HRCT, koronar-angiografi, ergo-spirometri,
sex minuters gangtest, kliniskt kemi lab for provtagning av exempelvis Hb, NT-proBNP,



troponin-T, Na, k, krea, HbA1c, tyroidea-status, eGFR, leverstatus, ANA och ANCA mm, for
klargérande av annan samtidig sjuklighet.

Ett PAH och CTEPH center ska ha ett hollistisk synsdtt och arbeta utifrdn ett multidisciplindrt
team, dar delar av teamet ar stationdra inom centret i form av PAH ansvarig lakare samt
skoterska, medan andra yrkesgrupper och resurser kan finnas tillgdngliga som konsulter eller
knutna till teamet. Detta kan 16sas pa olika satt i Sverige med relation till geografisk lokalisation,
storlek av upptagningsomrade samt befolkningstathet.

Ett PAH och CTEPH center ska ha resurser i form av akutmottagning, allman vard- samt
intensivvardsavdelning, liksom en poliklinisk PAH och CTEPH mottagning, som pa senare ar fatt
en allt mer dominerande roll i det langsiktiga omhéndertagandet av patienterna.

Ett PAH och CTEPH center ska ocksd ha kunskap samt tillgang till de resurser som kravs for att
remittera patienter for gentest, lungtransplantation samt vid CTEPH tromb-endartar ektomi
(TEA) operation. TEA bor med relationen till fatalet patienter samt operationens komplexitet
dock centraliseras inom ramen fér Skandinaviska samarbeten till ca 1-3 centra, dar idag
operationer genomférts med vixlande volymer i Stockholm, Uppsala, Oslo och Arhus. I
framtiden kan ballong-angioplastik (BPA) vid CTEPH kunna komma att expandera, krdvande
intervention mot 4-5 pulmonalis-karl at gdngen, samt med 4-5 kompletterande re-
interventioner. BPA bor sannolikt centraliserats till ca 3-6 centra i Skandinavien.

Ett PAH och CTEPH center ska delta i insamling av data till det Svenska kvalitetsregistret SPAHR,
for att mojliggora jamforelser av vard och foljsamhet till riktlinjer i Sverige, samt delta i
samverkande klinisk forskning inklusive fas II-IV kliniska prévningar inom PAH och CTEPH.

Ett PAH och CTEPH center ska ocksd bidra till att 6ka medvetenheten om PAH och CTEPH genom
att delta och ge utbildning och fortbildning om alla aspekter av PH, samt delta i utveckling och
drift av natverket SveFPH, liksom ha en regelbunden kontakt med nationella och/eller
europeiska patientorganisationer inom faltet for PH.

Nationella riktlinjer for PAH och CTEPH expert mottagningar

I PAH och CTEPH-teamet bér i férsta hand ingd professioner i form av: i.) lakare med
specialistexamen inom kardiologi, lungmedicin eller reumatologi, liksom ii.) PAH-kontakt-
sjukskoterska samt vid behov underskoterska. PAH-1dkaren ansvarar for uppldgg av utredning,
behandling samt regelbunden individuell uppf6ljning av behandlingseffekten enligt ESC/ERS:s
riskstratifierings-riktlinjer, vilka 2017 validerats via oberoende vetenskapliga publikationer fran
Sverige, Tyskland samt Frankrike. PAH skoterskan star for en nara patientkontakt ur ett
omvardnadsperspektiv, samt en 6kad tillganglighet till varden utifran patientens individuella
behov, samt handlagger titrering av PAH ldkemedel och diuretika i samrad med PAH lakaren
utifran klinikens riktlinjer och PM.

Till det multidisciplindra teamet pd sjukhuset bor ocksd finnas dfillierade professioner sasom iii.)
fysioterapeut, iv.) arbetsterapeut, v.) dietist och v.) kurator, alla med specialintresse och
kunskap om PH, som led i rehabilitering, social "support” samt optimerande av den allménna
hélsan. Anhoriga valkomnas, om patienten sa 6nskar att ndrvara vid PAH mottagningarna, for att



oka forstaelsen kring sjukdomen och vilka begransningar den medfor. Vidare har anhoriga en
viktig roll i att stimulera till adherens och compliance betrdffande ordinationer och andra rad.

Pd varje center bér finnas en 6verordnad PAH-ansvarig lakare. Varje patient bor ha en
patientansvarig ldkare (PAL), eller vara knuten till PAH teamets lakargrupp, samt ha en
kontaktsjukskdterska att kunna vanda sig till, for formedlandet av kontakt med 6vriga affilierade
professioner i samrad med patientens PAL. Fysioterapeuten ska stimulera till fysisk aktivitet
utifran patientens individuella formaga, samt planera for specifik rehabilitering nar sa ar
nddvandigt. Kuratorn ska bidra till det psykosociala stodet. Arbetsterapeuten ska stotta med
information och hjalpmedel som férenklar vardagen for patienten i relation till symtombilden.

PAH ldkaren bor via sin ndrmaste ledning sakerstélla att hen kan inhamta tillrackligt med
kompetens kring den snabba utveckling som sker inom PAH och CTEPH faltet, for att lokalt
sdkerstilla en adekvat kunskapsférmedling pa PAH och CTEPH centret.

Utatriktad verksamhet inklusive utbildning och forskning

PAH och CTEPH centret ska verka fér kontinuerlig fortbildning av sin personal genom deltagande
i utbildningar och konferenser, samt bidra till att utveckla egna moten och bedriva information
riktad till patienter, anhoriga, patientorganisationer, utbildningsvasendet och samhaillet i stort.

PAH och CTEPH centret bér medverka i kliniska lakemedelsstudier samt preklinisk och klinisk
forskning for att vidareutveckla framtida behandlingsmojligheter, samt framja ett samarbete
saval med industrin, patientféreningen, foreningen for sallsynta sjukdomar, SKL, TLV,
lakemedelsverket, Socialstyrelsen med flera.

Sammanfattning och slutsats

Inom ramen fér SveFPH, samt med SPAHR som kvalitets- och jimférelsemdtt, samarbetar sedan
2007 landets sex Universitets PAH och CTEPH centra, lokaliserade till Lund, Géteborg,
Linkoping, Stockholm, Uppsala och Ume3, pa ett valstrukturerat satt for optimerad
kunskapsstyrning. En jamforelse mellan de sex centren mojliggors via SPAHR vilket regelbundet
evalueras for att ge en jamlik vard i landet. Support via SveFPH i etablerandet av ett sjunde
center i Orebro, for framtida registrering i SPAHR, pagér.

Vid SveFPH:s gemensamma multidisciplindra méten i mars respektive oktober manad varje ar,
sker erfarenhetsutbyte och diskussioner om gemensamma férhallningssatt syftande till en
optimal kunskapsstyrning samt 6ver landet likvardig handlaggning. SveFPH:s styrelsemdten
samt SPAHR:s styrgruppsmoten bidrar likaledes, forutom till kvalitets- och uppf6ljnings-
rapporter, ocksa till en gemensam handlaggning och kvalitetssdkrad diagnostik och behandling
utifran ESC/ERS:s aktuella risk-stratifieringsriktlinjer, vilka sen 2017 understdds av en
vetenskaplig artikel publicerad 2017 inom ramen av SveFPH, baserat pa data fran SPAHR.

Bedémningen dr att PAH och CTEPH vdrden i Sverige sedan 2007 dr: i.) vdl nivd-strukturerad, och
ii.) att arbetet vid landets nuvarande sex-sju PAH och CTEPH centra ska stimuleras till att



vidareutvecklas, ddr iii.) patienterna fortsatt har sitt kliniska omhdndertagande centraliserat till
dessa PAH och CTEPH centra, i kommunikation med deras lokala hemortssjukhus.

Géran Radegran
Ordférande i SveFPH
Ansvarig fér Hemodynamik Lab & PAH mottagningen

Skdanes Universitetssjukhus, Lund.
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