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Nationell samsyn kring PAH-CTEPH specialistcenter och mottagningar

Utifrdn aktuella erfarenheter av Covid-19 pandemins effekt pd samhdllet i stort, liksom akut och
planlagd sjukvérd, ér en nationell samsyn kring framtida PAH och CTEPH vdrd nu hégprioriterad.

Nationelit hégspecialiserad PAH och CTEPH vérd

Pulmonell arteriell hypertension (PAH) och kronisk tromboembolisk pulmonell hypertension
(CTEPH) dr sdllsynta sjukdomar som med nya behandlingsstrategier har utvecklats frin att vara
akut livshotande till mer kroniska tilistand. Trots detta har PAH och CTEPH en fortsatt hog
sjuklighet och dédlighet och patienterna lever med en stindig risk att tillstindet forsamras. En
jamlik och kostnadseffektiv vird kraver en strukturerad utredning och omhindertagande.
Hjértkateterisering och hogspecialiserad bildgivande diagnostik dr en forutsittning for; att stilla
ritt diagnos samt en central del i patientens uppféljning, vid val av medicinsk behandling och i
utredning infér transplantation. For att uppritthalla en hiig kompetensniva s krivs att varje
vardgivande enhet och specialist triffar en tillrickligt stor patientpopulation. Virden utfors
darfor centraliserad till stérre PAH-CTEPH specialistcenter.

PAH och CTEPH vdrden i Sverige dr centraliserad till Universitetssjukhusen och sedan 2007
strukturerad i samrdd med Svensk Forening for Pulmonell Hypertension (SveFPH).
Universitetssjukhusen ansvarar fér den hogspecialiserade virden och tillsammans med SveFPH
for forskning, utveckling och kunskapsoverféring inom PAH och CTEPH filtet.

En kontinuerlig tillginglighet for patienterna till sitt PAH-CTEPH specialistcenter dr av stor
betydelse for att snabbt identifiera forandringar i symptombild och méjliggora justering av den
medicinska behandlingen samt stillningstagande till kirurgiska interventioner, sisom lung-
transplantation och vid CTEPH trombendartdrektomi (TEA) eller ballongdilatation (BPA).

Ett syfte med PAH-CTEPH specialistcenter dr att utgora den kompetens som dvriga vdrdgivare
efterfragar, genom att motta och bedéma remisser, utféra konsultativa insatser, samt genomfora
utredning av oklar andfiddhet och pulmonell hypertension - fér att pa ritt grunder stilla korrekt
diagnos samt fatta beslut om att initiera och folja effekten av likemedelsbehandling. Detta gors
inom multidisciplindra PAH-CTEPH team, i samrid med patienter, nirstiende och andra
vardgivare, for att uppna bdsta majliga vard.

SveFPH:s riktlinjer for PAH-CTEPH specialistmottagningar

Vid varje PAH-CTEPH specialistcenter ska finnas en mottagningsverksamhet med PAH-CTEPH
likare med specialistkompetens inom kardiologi, lungmedicin och/eller reumatologi samt PAH-
CTEPH kontaktsjukskéterska.

Varje patient ska vara knuten till en PAH-CTEPH specialistmottagning och dar tillhéra ett PAH-
CTEPH lakare- och skotersketeam, med patientansvariga likare och Kontaktsjukskaterskor for
PAH-CTEPH sjukdomen.
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PAH-CTEPH likaren ansvarar fér upplagg av utredning, behandling samt uppfoljning av
patienterna enligt Europeiska riktlinjer.

PAH-CTEPH kontaktsjukskdterskan ansvarar fér en nira patient- och nirstienderelation ur ett
omvardnadsperspektiv, samordnar i samrdd med likarteamet insatser utifrin patientens
individuella behov och dverser justeringar i PAH-CTEPH-relaterad likemedelsbehandling och
egenvard utifran klinikens riktlinjer och PM.

Till det multidisciplinéira teamet bér finnas tiliging till professioner som tillgodoser patientens
behov av rehabilitering, psykosocial support samt forbittring av vilbefinnandet och miendet.
Dessa professioner kan inkludera arbetsterapeut, dietist, farmaceut, fysioterapeut, kurator,
psykolog och underskdterska. Arbetsterapeuten stéttar med information och energibesparande
hjalpmedel samt &tgarder som forenklar vardagen i relation till symtombilden. Dietisten ger rad
samt optimerar nutritionsstatus i relation till individuella behov och likemedelsbehandlingar.
Farmaceuten ger rad om likemedel, interaktioner och biverkningar. Fysioterapeuten utvirderar
funktionsstatus och stimulerar till fysisk aktivitet samt rehabilitering utifran patientens
individuella formdga. Kuratorn och psykologen bidrar till det psykosociala stédet samt hjilp med
samhilleliga kontakter som varierar under olika faser av sjukdomen.

Ndrstdende vilkomnas och uppmuntras, om patienten sd énskar, att delta vid bescken pd PAH-
CTEPH specialistmottagningar, for att 6ka forstdelsen om sjukdomen och vilka begransningar den
kan medféra. Narstdende har en viktig roll i att stimulera féljsamhet till likemedelsordinationer,
livsstilsférandringar och andra rid. Aven patientféreningen PAH Sverige utgor ett viktigt stod for
patienter, ndrstaende och virden.

Utbildning, forskning och utdtriktad verksamhet

Pd varje PAH-CTEPH specialistcenter ska finnas en éverordnat medicinskt ansvarig PAH-CTEPH
ldkare. Via sin ledning ska hen sikerstilla centrets kompetensutveckling genom att verka for
kontinuerlig fortbildning av personalen, for att mota den snabba utvecklingen inom PAH och
CTEPH faltet. Centret ska bidra till kunskapsférmedling lokalt, regionalt samt nationellt och
dirmed frémja en jimlik och likvardig vard i hela landet Detta sker genom deltagande i
utbildningar och konferenser, samt egenordnade méten for att ge information riktad till patienter,
narstiende, patientorganisationer, sjukvardspersonal, utbildningsvisendet och samhiillet i stort.

PAH-CTEPH specialistcenter bor medverka i preklinisk och/eller klinisk forskning, inkluderat
kliniska likemedelsprévningar och annat samarbete med industriforetridare, for att oka
kunskapen om sjukdomarna, dess effekt pa patienternas vilbefinnande och maende samt utveckla
nya framtida behandlingsméijligheter och strategier. Samarbete ska ocksé frimjas med enskilda
forskare, vardgivare pa hemorten, Riksforbundet HjértLung och patientféreningen PAH Sverige.

Vid SveFPH:s multidisciplindra drliga vdr och hdstméten sker erfarenhetsutbyte och diskussioner
om gemensamma férhdllningssitt syftande till en god kunskapsspridning, kvalitetssakrad
diagnostik och behandling, samt likviirdig vard éver landet.
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Nationellt samarbete

Inom ramen fér SveFPH samarbetar sedan 2007 landets PAH-CTEPH specialistcenter, lokaliserade
till Goteborg, Linkdping, Lund, Stockholm, Umed/Sundsvall, Uppsala och Orebro fér optimalt
patientomhandertagande och kompetensutveckling.

Rapportering frdn alla PAH-CTEPH specialistcenter gors till Svenska PAH registret (SPAHR) for att
mojliggdra jamforelser, uppfdljning, forbattringsarbeten och forskning, samtbidra till en likvirdig
och jamlik vard.

Sammanfattning

PAH och CTEPH virden i Sverige dr sedan 2007 vidl nivdstrukturerad, Arbetet vid landets PAH-
CTEPH specialistcenter ska, i samrad med SveFPH och patientforeningen PAH Sverige, stimuleras
till att vidareutvecklas och tillgodose att patienterna fortsatt har sitt PAH och CTEPH
sjukdomsspecifika omhindertagande centraliserat till befintliga PAH-CTEPH specialist-
mottagningar, i samarbete med vardgivare pa hemorten.
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