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Nivåstrukturering av högspecialiserad vård – berör det PAH och CTEPH ? 

Regeringen har gett Socialstyrelsen i uppdrag att nivåstrukturera högspecialiserad vård. Syftet  är 

att bidra till en jämlik hälso- och sjukvård av hög kvalitet för att främja patientsäkerhet, bidra till 

kvalitets- och metodutveckling samt forskning, liksom kompetensförsörjning och mer jämlik 

tillgång till de främsta experterna. 

Högspecialiserad vård definieras som: i.) offentligt finansierad hälso- och sjukvård, som är ii.) 

komplex eller sällan förekommande, och iii.) kräver en viss volym, multidisciplinär kompetens 

och stora investeringar eller höga kostnader för att kvaliteten, patientsäkerheten samt 

kunskapsutvecklingen ska kunna upprätthållas, och iv.) att ett effektivt användande av hälso- 

och sjukvårdens resurser uppnås. Optimerad kunskapsstyrning är central i nivåstruktureringen. 

Indelning kan ske på såväl nationell som regional nivå. Nationell högspecialiserad vård ska 

bedrivas nationellt men inte i var sjukvårdsregion. Regional högspecialiserad vård ska bedrivas i 

sjukvårdsregionerna men begränsat till ett antal enheter i respektive region. Vilka inriktningar 

inom hjärt- och lungsjukvården som detta berör är ännu ej beslutat. 

Sakkunnighetsgrupper för programområdena hjärt- och kärlsjukdomar samt lung- och 

allergisjukdom kommer tillsättas Q1-Q3, 2019. Kunskapsunderlag inhämtas från Q4, 2018, till Q2 

2019. Beredning genomförs under Q3, 2019, till Q1, 2020. Införande planeras till, Q3-Q4, 2020. 

Det är således ej beslutat om PAH och CTEPH området kommer genomgå en översyn. Historiskt 

har dock omhändertagandet i Sverige sedan 2007 redan centraliserats till sex expert centra vid 

landets Universitetssjukhus, med ett sjunde i Örebro i etableringsfas, vilket relaterat till den 

snabbt kunskapsdrivna utvecklingen ter sig adekvat även i framtiden. 

 

Nivåstrukturering av nationell högspecialiserad PAH och CTEPH vård - Är det av värde? 

Pulmonell arteriell hypertension (PAH) och kronisk trombo-embolisk pulmonell hypertension 

(CTEPH) är sällsynta sjukdomar, med hög sjuklighet och dödlighet, ffa om adekvat utredning och 

behandling inte insätts i tidigt skede. En strukturerad utredning och kliniskt omhändertagande 

är därför nödvändig. En enorm utveckling har skett de sista två-tre decennierna, då det före 

1995 inte fanns någon specifik läkemedelsbehandling. Flera pato-fysiologiska mekanismer 

relaterade till enothelin, NO samt prostacyklin systemet har kartlagts och specifik terapi inriktad 

mot inhibering av kärlsammandragning och/eller inducering av kärlutvidgning har utvecklats. 

Mycket arbete kvarstår dock innan vi kan bota sjukdomen eller förebygga dess konsekvenser via 

att blockera och/eller reversera den kärl-remodellering och in-situ trombotisering som utgör 

den svåraste delen i den progressiva sjukdomsbilden. 

Pulmonell hypertension (PH), dvs högt tryck i lungkretsloppet, är dock ett tillstånd som vanligtvis 

är orsakat av vänstersidig hjärtsjukdom eller annan form av lungsjukdom såsom lungfibros, KOL 

och emfysem. Andra oklara och/eller multifaktoriella mekanismer kan också ge PH. Oavsett 

genes så är PH förknippat med en markant ökad sjuklighet och dödlighet. Då den medicinska 



behandlingen ska riktas mot grundorsaken vid respektive sjukdom, så krävs en bred erfarenhet i 

att särskilja alla olika orsaker. 

Hjärt- och lungtransplantationer utgör två områden i Sverige där rikssjukvården beträffande det 

”kirurgiska” ingreppet sedan 2011 centraliserats till Universitetssjukhusen i Göteborg och Lund. 

Utredning och uppföljning kan dock skötas i samarbete med inremitterande universitetskliniker. 

Då handläggande av frågeställningar kring samt optimal behandling av PH är en central del i 

utredningen för hjärt- och lungtransplantation, och då PH kan utgöra såväl en kontraindikation 

som prediktor för tidig död, både före och efter transplantation, så är det obligat att dessa två 

enheter har full kompetens i att utreda och behandla PH av alla sorters etiologi. 

PAH och CTEPH utgör dock två näraliggande medicinskt orienterade fält där en nivå-

struktureringen av utredning och uppföljning redan har varit av stort värde för patienterna, 

centraliserat till expertcentra lokaliserade till respektive näraliggande Universitetssjukhus. En 

kontinuitet och närhet för patienterna till sitt expertcenter är också av stor betydelse i det 

långsiktiga vårdförloppet. Detta belyses av att dessa patientgrupper i relation till den aktuella 

symptom bilden kontinuerligt behöver successiva och snabba justeringar av en tämligen dyr 

men potent medicinsk behandling, samt då vissa patienter under sin sjukdomsutveckling kan 

vara aktuella för kirurgiska interventioner såsom lungtransplantation samt vid CTEPH tromb-

endartär ektomi (TEA) operation eller kärl dilatation med ”ballong”. 

En central del i diagnossättandet samt reglerandet av den medicinska behandlingen liksom i 

selektering inför transplantation görs utifrån högersidiga hjärtkatetriseringar. Såväl säkerheten 

i undersökningen som tolkningen av resultaten kräver en kontinuerlig stor volym, hos 

respektive operatör vid varje Universitetscentra för korrekt diagnossättande. Möjligheten till 

samtidig höger och vänstersidig hjärtkatetrisering i diagnosticerande syfte utgör även det en 

undersökning som är centraliserad till Universitetscentra. 

 

Erfarenhet av centralisering av PAH och CTEPH vård till Universitets centra 

Medicinska expert centra med ett stort antal patienter av sällsynta sjukdomar får en bred 

erfarenhet i den kliniska handläggningen. Därmed möjliggörs optimering av resultaten i form av 

en minskad sjuklighet och dödlighet via gedigen kunskap i användandet av sjukdomsspecifika 

läkemedel liksom ställningstagande till operativa ingrepp. 

Inrättandet av PAH och CTEPH expert centra i Sverige har sedan de första per orala läkemedlen 

blev tillgängliga i början på 2000-talet haft en hög prioritet och varit nödvändig, både ur ett 

kliniskt och ekonomiskt perspektiv. Bland resultatmåtten ses en förbättrad överlevnad för 

patienterna. Nuvarande PAH och CTEPH expert centra, lokaliserade från söder till norr, till 

universitetssjukhusen i Lund, Göteborg, Linköping, Stockholm, Uppsala och Umeå, har en lång 

klinisk erfarenhet. Samtliga verkar i en bred kontext av högspecialiserad vård med interna och 

externa nätverk av resurser för optimalt samarbete såväl lokalt som nationellt. Enheterna 

bedriver såväl diagnostik som uppföljning och utvärdering vilket innebär att patienter knyts till 

respektive centra för fortsatta vård. Ytterligare ett center i Örebro är under etablering. Umeå har 

ett lokalt samarbete med Sundsvall för befrämjande av vård nära patienternas hemort. 

Nuvarande PAH och CTEPH expert centra har inom fältet en välfungerande struktur för 

patientbefrämjande samarbete inom ramen för Svensk förening för Pulmonell Hypertension 

(SveFPH), vilken bildades 2007, utifrån ett långt nationellt samarbete under hela 2000-talet. 



Patienterna följs, och de sex PAH och CTEPH centra jämförs, inom ramen av svenska pulmonella 

hypertensions registret (SPAHR), vilket är ett kontinuerligt nationellt kvalitetsregister, som 

startades av SveFPH 2008. Ambitionen är att SPAHR ska innehålla alla prevalenta patienter med 

PAH och CTEPH som levde år 2000, samt nyupptäckta incidenta fall från 2008 och därefter. 

Täckningsgraden 2017 var ca 90%. Av värde är att Örebro som är i etableringsfas också börjar 

rapportera till SPAHR för att ytterligare förbättra täckningsgraden. 

Sammantaget så har således verksamheten inom PAH och CTEPH fältet i Sverige i princip redan 

arbetat utifrån en nivåstrukturering inom ramen för SveFPH sedan 2007, där en fortsatt 

fokusering till dessa hög-kvalitativa centra är av värde för god kunskapsstyrning, samt för att 

fortsatt förbättra överlevnaden och omhändertagandet vid dessa sjukdomstillstånd i framtiden. 

 

Definition av PAH och CTEPH expert centra 

Syftet med PAH och CTEPH expert centra är att utgöra den kompetens som övrig vård efterfrågar 

inom området och därmed motta och bedöma remisser, genomföra utredningar av alla olika 

orsaker till PH, samt initiera och följa upp PAH och CTEPH-specifik läkemedels-behandling. 

Omhändertagande skall ske enligt internationella riktlinjer från ESC/ERS, i samråd med 

patienter, anhöriga och andra vårdgivare, för att uppnå bästa möjliga vårdprocess och resultat.  

En förutsättning är också att vården kan bedrivas dygnet runt. 

Ett PAH och CTEPH expert center förutsätts ha en tillräcklig volym av patienter som förskrivs PAH 

och CTEPH-specifika läkemedel samt regelbundet motta nya remisser. För att nå målet att vara 

expert centra inom PAH och CTEPH bör en PAH och CTEPH klinik följa ca 50-75 patienter med 

diagnoserna PAH eller CTEPH. För att uppnå denna volym i Sverige, samt bibehålla en 

kontinuitet och närhet till patienterna, är dagens organisation med sex-sju PAH och CTEPH-

centra i nationellt samarbete inom SveFPH en lösning som bidrar till god kunskapsstyrning. 

Ett remissmottagande expert center ska hantera ett stort och regelbundet antal remisser för 

utredning och bedömning av PH med frågeställningen PAH eller CTEPH. För att uppnå denna 

volym i Sverige, samt bibehålla en kontinuitet och närhet till patienterna, är sex-sju PAH och 

CTEPH centra tillräckligt och bör ej expanderas till fler. PAH och CTEPH centren utgör också en 

viktig rådgivande instans kring tillstånd med högersidig hjärtsvikt och PH. 

 

Resurser som krävs för att vara ett PAH och CTEPH expert centra 

Ett PAH och CTEPH center skall inom sitt sjukhus ha; i.) tillgång till resurser som krävs för att 

utreda, diagnosticera, differentiera, samt medicinskt behandla och följa upp patienter med PAH 

eller CTEPH, oavsett svårighetsgraden i deras sjukdom klassificerat utifrån WHO-funktionsklass 

1-4, samt ii.) ha tillstånd och erforderlig kunskap att förskriva och följa upp de patienter som 

står på PAH och CTEPH specifik läkemedelsbehandling. 

PAH och CTEPH utredningen kräver tillgång till diagnostiska resurser inom högspecialiserad 

vård såsom; i.) i första hand högersidig hjärtkatetrisering för klassificering av om sjukdomen är 

pre-eller post-kapillär, för definitivt ställningstagande till behandling, liksom för differentiering 

av PH sjukdomstyp med kompletterande undersökningar i form av: ii.) ekokardiografi, ekg, 

magnetkamera, myokard-scintigrafi, lung-scintigrafi, pulmonalis-angiografi, lungfunktionstest 

(spirometri med diffusionskapacitet), lungröntgen, HRCT, koronar-angiografi, ergo-spirometri, 

sex minuters gångtest, kliniskt kemi lab för provtagning av exempelvis Hb, NT-proBNP, 



troponin-T, Na, k, krea, HbA1c, tyroidea-status, eGFR, leverstatus, ANA och ANCA mm, för 

klargörande av annan samtidig sjuklighet. 

Ett PAH och CTEPH center ska ha ett hollistisk synsätt och arbeta utifrån ett multidisciplinärt 

team, där delar av teamet är stationära inom centret i form av PAH ansvarig läkare samt 

sköterska, medan andra yrkesgrupper och resurser kan finnas tillgängliga som konsulter eller 

knutna till teamet. Detta kan lösas på olika sätt i Sverige med relation till geografisk lokalisation, 

storlek av upptagningsområde samt befolkningstäthet. 

Ett PAH och CTEPH center ska ha resurser i form av akutmottagning, allmän vård- samt 

intensivvårdsavdelning, liksom en poliklinisk PAH och CTEPH mottagning, som på senare år fått 

en allt mer dominerande roll i det långsiktiga omhändertagandet av patienterna. 

Ett PAH och CTEPH center ska också ha kunskap samt tillgång till de resurser som krävs för att 

remittera patienter för gentest, lungtransplantation samt vid CTEPH tromb-endartär ektomi 

(TEA) operation. TEA bör med relationen till fåtalet patienter samt operationens komplexitet 

dock centraliseras inom ramen för Skandinaviska samarbeten till ca 1-3 centra, där idag 

operationer genomförts med växlande volymer i Stockholm, Uppsala, Oslo och Århus. I 

framtiden kan ballong-angioplastik (BPA) vid CTEPH kunna komma att expandera, krävande 

intervention mot 4-5 pulmonalis-kärl åt gången, samt med 4-5 kompletterande re-

interventioner. BPA bör 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, 

för att möjliggöra jämförelser av vård och följsamhet till riktlinjer i Sverige, samt delta i 

samverkande klinisk forskning inklusive fas II-IV kliniska prövningar inom PAH och CTEPH. 

Ett PAH och CTEPH center ska också bidra till att öka 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 nätverket SveFPH, liksom ha en regelbunden kontakt med nationella och/eller 

europeiska patientorganisationer inom fältet för PH. 

 

Nationella riktlinjer för PAH och CTEPH expert mottagningar 

I PAH och CTEPH-teamet bör i första hand ingå professioner i form av: i.) läkare med 

specialistexamen inom kardiologi, lungmedicin eller reumatologi, liksom ii.) PAH-kontakt-

sjuksköterska samt vid behov undersköterska. PAH-läkaren ansvarar för upplägg av utredning, 

behandling samt regelbunden individuell uppföljning av behandlingseffekten enligt ESC/ERS:s 

riskstratifierings-riktlinjer, vilka 2017 validerats via oberoende vetenskapliga publikationer från 

Sverige, Tyskland samt Frankrike. PAH sköterskan står för en nära patientkontakt ur ett 

omvårdnadsperspektiv, samt en ökad tillgänglighet till vården utifrån patientens individuella 

behov, samt handlägger titrering av PAH läkemedel och diuretika i samråd med PAH läkaren 

utifrån klinikens riktlinjer och PM. 

Till det multidisciplinära teamet på sjukhuset bör också finnas afillierade professioner såsom 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 allmänna 

hälsan. Anhöriga välkomnas, om patienten så önskar att närvara vid PAH mottagningarna, för att 



öka förståelsen kring sjukdomen och vilka begränsningar den medför. Vidare har anhöriga en 

viktig roll i att stimulera till adherens och compliance beträffande ordinationer och andra råd. 

På varje center bör finnas en överordnad PAH-ansvarig läkare. Varje patient bör ha en 

patientansvarig läkare (PAL), eller vara knuten till PAH teamets läkargrupp, samt ha en 

kontaktsjuksköterska att kunna vända sig till, för förmedlandet av kontakt med övriga affilierade 

professioner i samråd med patientens PAL. Fysioterapeuten ska stimulera till fysisk aktivitet 

utifrån patientens individuella förmåga, samt planera för specifik rehabilitering när så är 

nödvändigt. Kuratorn ska bidra till det psykosociala stödet. Arbetsterapeuten ska stötta med 

information och hjälpmedel som förenklar vardagen för patienten i relation till symtombilden. 

PAH läkaren bör via sin närmaste ledning säkerställa att hen kan inhämta tillräckligt med 

kompetens kring den snabba utveckling som sker inom PAH och CTEPH fältet, för att lokalt 

säkerställa en adekvat kunskapsförmedling på PAH och CTEPH centret. 

 

Utåtriktad verksamhet inklusive utbildning och forskning 

PAH och CTEPH centret ska verka för kontinuerlig fortbildning av sin personal genom deltagande 

i utbildningar och konferenser, samt bidra till att utveckla egna möten och bedriva information 

riktad till patienter, anhöriga, patientorganisationer, utbildningsväsendet och samhället i stort. 

PAH och CTEPH centret bör medverka i kliniska läkemedelsstudier samt preklinisk och klinisk 

forskning för att vidareutveckla framtida behandlingsmöjligheter, samt främja ett samarbete 

såväl med industrin, patientföreningen, föreningen för sällsynta sjukdomar, SKL, TLV, 

läkemedelsverket, Socialstyrelsen med flera. 

 

Sammanfattning och slutsats 

Inom ramen för SveFPH, samt med SPAHR som kvalitets- och jämförelsemått, samarbetar sedan 

2007 landets sex Universitets PAH och CTEPH centra, lokaliserade till Lund, Göteborg, 

Linköping, Stockholm, Uppsala och Umeå, på ett välstrukturerat sätt för optimerad 

kunskapsstyrning. En jämförelse mellan de sex centren möjliggörs via SPAHR vilket regelbundet 

evalueras för att ge en jämlik vård i landet. Support via SveFPH i etablerandet av ett sjunde 

center i Örebro, för framtida registrering i SPAHR, pågår. 

Vid SveFPH:s gemensamma multidisciplinära möten i mars respektive oktober månad varje år, 

sker erfarenhetsutbyte och diskussioner om gemensamma förhållningssätt syftande till en 

optimal kunskapsstyrning samt över landet likvärdig handläggning. SveFPH:s styrelsemöten 

samt SPAHR:s styrgruppsmöten bidrar likaledes, förutom till kvalitets- och uppföljnings-

rapporter, också till en gemensam handläggning och kvalitetssäkrad diagnostik och behandling 

utifrån ESC/ERS:s aktuella risk-stratifieringsriktlinjer, vilka sen 2017 understöds av en 

vetenskaplig artikel publicerad 2017 inom ramen av SveFPH, baserat på data från SPAHR. 

Bedömningen är att PAH och CTEPH vården i Sverige sedan 2007 är: i.) väl nivå-strukturerad, och 

ii.) att arbetet vid landets nuvarande sex-sju PAH och CTEPH centra ska stimuleras till att 



vidareutvecklas, där iii.) patienterna fortsatt har sitt kliniska omhändertagande centraliserat till 

dessa PAH och CTEPH centra, i kommunikation med deras lokala hemortssjukhus. 

 

Göran Rådegran 

Ordförande i SveFPH 

Ansvarig för Hemodynamik Lab & PAH mottagningen 

Skånes Universitetssjukhus, Lund. 
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