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RPO hjirt- och kérlsjukdomar

Pulmonell arteriell hypertension

Riktlinjer for Sydostra sjukvardsregionen (Region Jonkdpings ldn, Region Kalmar 1én och
Region Ostergdtland).

Vardniva och remiss

Handlaggs av kardiolog.

Vid behov av diskussion kontaktas PAH-ansvarig lakare vid kardiologiska kliniken,
Universitetssjukhuset 1 Linkdping.

For att sikerstilla diagnos PAH infor specifik behandling - remiss till:

Kardiologkliniken
Universitetssjukhuset i Linkoping
581 85 Linkoping

Remissen ska innehalla:

Klinisk diagnos; inklusive uppgift om dyspné (grad av), trétthet, brostsmérta
Forekomst av andra sjukdomar och tillstdnd sdsom reumatiska sjukdomar
EKG

BNP/NT-pro-BNP

Lungrontgen

Spirometri

Ekokardiografi

Lungscintigrafi

HRCT

Diagnostik och utredning

Definition pulmonell hypertension

Pulmonell hypertension definieras som ett medeltryck i lilla kretsloppet (lungartaren, PA)
overstigande 25 mmHg 1 vila. Detta tryck dr matt vid hjartkateterisering. Vid
ultraljudsundersdkning mits det systoliska PA-trycket. Det finns en rad tillstind som helt eller
delvis kan forklara forekomsten av forhdjda tryck i lilla kretsloppet, och dérfor anvénds
foljande indelning och klassificering.

Pulmonell arteriell hypertension inklusive bindvavssjukdomar, HIV

Pulmonell hypertension sekundar till vanster kammarsjukdom/VOC

Pulmonell hypertension sekundar till lungsjukdom/- hypoxi

Pulmonell hypertension orsakad av kronisk tromboembolisk sjukdom (CTEPH)
Pulmonell hypertension vid andra sjukdomar till exempel sarcoidos

Nk W=

Basal utredning
Utredning av symtomet dyspné kan paborjas/goras 1 primérvarden och ska dé innefatta:
e EKG
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BNP eller NT-pro-BNP

Spirometri

Lungrontgen

Kompletterande utredning via medicinklinik eller motsvarande ska innefatta
Ekokardiografi

Lungscintigrafi

HRCT

Vid PH utan forklaring sdsom vénsterkammarsjukdom/VOC eller lungsjukdom,
stillningstagande till specifik PAH-utredning som sker i Linkdping.

Indikationer for specifik PAH-utredning
Klar klinisk diagnos med stark misstanke om PAH som tillhor grupp 1, 4 eller 5 enligt ovan.

Franvaro av Ovrig allvarlig sjukdom eller tillstdind som allvarligt paverkar moéjligheten till
behandling.

Behandling
e Vaccination mot sdsongsinfluensa och pneumokockinfektion
e Undvik graviditet
e Adjuvant ldkemedelsterapi sasom diuretika, syrgas m.m.
e Antikoagulantia (framst till de patienter som har idiopatisk PAH eller CTEPH)

Specifik behandling med likemedel innebir likemedelsterapi ur nagon av féljande grupper av
lakemedel,

e Endotelinreceptorblockerare (ERA),

o Fosfodiesterashammare (PDEI) eller

e Prostacyklinanaloger

Liakemedel ur dessa grupper kombineras inte sillan for att erhélla sa god effekt som mojligt, da
tillstandet har allvarlig prognos.

Sjukskrivning

Ar oftast pakallad, helt eller 4&tminstone delvis. Viktigt att ha en god kommunikation med
forsdkringskassan, dé detta dr en kroniskt och ofta progressiv sjukdom med dalig allvarlig
prognos.

Kvalitetsindikatorer

SPAHR svenska pah-registret
Mortalitet

Symtom

6 minuters gangtest
Livskvalitet
Ekokardiografiska data
Invasiva data

Aktuell behanding
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Rehabilitering

Livsstilsrad och sjukgymnastik kan vara av vérde i rehabiliteringen, liksom psykosocialt stod
(kurator).

Om dokumentet
Faststillt 2016-06-01 av regionalt programomrade hjért- och kérlsjukdomar

Framtaget av:
e Peter Wodlin, dverlidkare, Kardiologkliniken, Universitetssjukhuset i Linkdping
e Agota Alfoldine Ando, dverldkare, Fysiologiska kliniken, Universitetssjukhuset i
Linkoping
e David Olsson, 6verldkare, Kardiologsektionen, Lanssjukhuset i Kalmar
e Jan-Erik Karlsson, 6verldkare, Kardiologsektionen, Lénssjukhuset Ryhov, Jonkoping
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