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Fram till 1990-talet fanns i princip ingen effektiv behandling
vid pulmonell arteriell hypertension (PAH). Aven systematis-
ka riktlinjer for utredning, omhindertagande och behandling
saknades. Sedan dess har kunskaperna inom detta speciella
omrade glidjande nog 6kat lavinartat, men det innebar ocksa
6kande krav pé vardgivares kompetens. Trots betydande tera-
peutiska framsteg och beligg for forbéttrad prognos for flera
patientgrupper finns ett klart behov av ytterligare behand-
lingsalternativ om vi pé ett definitivt satt ska kunna stoppa den
progressiva forsamring som ses hos manga patienter.

Gillande Klassifikation for pulmonell hypertension antogs
vid varldssymposiet i Evian 1998, med revision i Venedig 2003,
och innehaller 5 kategorier (Fakta 1). PAH-patienterna utgor
endast en mindre andel av alla patienter med pulmonell hyper-
tension. Den helt dominerande orsaken &r vinstersidig hjért-
sjukdom f6ljt av pulmonell hypertension vid lungsjukdom.
Dessa grupper behandlas endast kortfattat hir, men det &r vik-
tigt att ha ovanstaende som utgangspunkt vid bedémning av de
symtom som karakteriserar PAH.

Denna artikel behandlar i férsta hand grupp 1. Inom grupp
1 finns ett flertal undergrupper (Fakta 2). Idiopatisk PAH re-
presenterar tillsammans med familjar PAH (FPAH) det som
tidigare kallades primér pulmonell hypertension. Néasta grupp
utgors av PAH associerad (APAH) med reumatologisk system-
sjukdom, HIV, narkotika, vissa bantningsmedel, portal hyper-
tension och kongenital hjartsjukdom med shunt.

Den verkliga incidensen av PAH ar inte fullstandigt kartlagd.
Baserat pa registerstudier har en total incidens pa 2-10 fall/mil-
jon individer rapporterats, men dessa siffror dr mycket osikra.
Likasa saknas sikra data for att bedéma prevalensen, dven om
det finns vissa uppgifter fér enskilda subgrupper. Fran det natio-
nella franska PAH-registret rapporteras en liagsta prevalens pa
cirka 15 fall/miljon individer med betydande regionala variatio-
ner [1]. Motsvarande siffra for idiopatisk PAH var knappt 6 fall/
miljon individer. Prevalensen for PAH associerat med systemisk
skleros ar betydande och brukar anges till 10-15 procent i grup-
pen [2], &ven om savil lagre som hogre siffror rapporterats.

Definition och patofysiologi

I dag definieras pulmonell hypertension som ett medeltryck i
arteria pulmonalis pé 6ver 25 mm Hg i vila eller 6ver 30 mm Hg
vid arbete. Det &r viktigt att notera att det giller medeltryck,
till skillnad fran det skattade systoliska pulmonalistryck som
oftast redovisas vid ekokardiografi. Detta har stor betydelse
for de rekommendationer som ligger till grund for utredning,
diagnostik och behandling, dér stor vikt 1aggs vid hemodyna-
misk kartldggning via hogerkateterisering.

Var kinnedom om patofysiologin vid PAH har successivt
forbéttrats sedan borjan av 1990-talet. Tre basala mekanismer
tycks bidra till de férandringar som leder till forhdjd vaskular
resistens i lungkérlbddden, vilket i sin tur leder till belastning
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B FAKTA 1

Reviderad klinisk klassifika-
tion av pulmonell hyperten-

e Pulmonell hypertension
associerad med lungsjuk-

sion dom och/eller hypoxemi
e Pulmonell arteriell hyper- e Pulmonell hypertension
tension pa grund av kronisk trom-

e Pulmonell hypertension
associerad med vanster-
sidig hjartsjukdom

boembolisk sjukdom
¢ Ovriga

|
B FAKTA 2

Reviderad klinisk klassifika- — Portal hypertension

tion av pulmonell arteriell — HIV-infektion

hypertension (grupp 1) — Lakemedel, droger och
toxiner

Pulmonell arteriell hyperten- — Ovrigt

sion

o |diopatisk (IPAH)

o Familjar (FPAH)

e Associerad med (APAH):
— Kongenital hjartsjukdom
med systemisk-till-pulmo- — Pulmonell kapillar hem-
nell shunt angiomatos (PCH)
— Reumatologisk system- e Persisterande pulmonell
sjukdom hypertension hos nyfédda

Associerad med signifikant
venost eller kapilldrt enga-
gemang:

— Pulmonell veno-ocklusiv
sjukdom (PVOD)

och svikt av hdgerhjirtat: vasokonstriktion, proliferation av
karlviggen i sma pulmonalisartirer samt in situ-trombotise-
ring [3]. Endoteldysfunktion forefaller ha en central roll i den-
na utveckling [4] med markerade fordandringar i lokala NO-,
prostacyklin- och endotelinsystem. Dessa férandringar utgor
basen for de behandlingar vi anvinder i dag. Mekanismerna
tycks emellertid endast delvis férklara de karlforandringar

B SAMMANFATTAT

Pulmonell arteriell hyperten-
sion dr ett samlingsbegrepp
for flera tillstand med for-
andringar i lungans sma karl
som leder till 6kad vaskular
resistens, vilket leder till
belastning av »hogerhjartat«.
Diagnosen baseras pa
hemodynamisk undersdkning
genom hogerkateterisering.
Prognosen for dessa tillstand
var tidigare mycket allvarlig.
De senaste 10-15 aren har

ett flertal farmakologiska
behandlingsalternativ tagits
fram, vilket medfdrt forbattrad
prognos.

De aktuella behandlingsprin-

ciperna paverkar verknings-
mekanismer for endotelin,
NO eller prostacyklin.
Lungtransplantation kan
vara aktuell da farmakologisk
behandling inte ar tillrackligt
effektiv.

Nya farmakologiska behand-
lingsprinciper testas i dag.
Kronisk tromboembolisk
pulmonell hypertension kan
komplicera akut lungemboli
och dr sannolikt underdia-
gnostiserat i betydande ut-
strdackning, trots att behand-
lingsalternativ finns.
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Figur 1. Forslag till utredningsgéang vid oklar dyspné eller nedsatt fysisk prestationsférméga vid PAH. Kélla: PAH-Akademin.

som uppstér, och ytterligare celluldra dysfunktioner har be-
skrivits. I dag pagar studier av nya behandlingsprinciper base-
rade pa forskningsrén kring andra celluldra avvikelser.

For den familjara formen av PAH dr mutationer i den gen
som kodar for BMPR2 (bone morphogenetic protein receptor
11) vanligast [5, 6], men dven andra mutationer har beskrivits.
Aven f6r andra former av PAH har man postulerat en genetisk
bakgrund som leder till 6kad sarbarhet vid exponering fér olika
kidnda och okénda utlésande mekanismer.

Klinik

Det &r vanligt med kraftigt forsenad diagnos vid PAH. Tyvérr
har situationen inte méarkbart férbéttrats de senaste 20 aren [1,
7]. Till detta bidrar att den kliniska bilden inte pa nagot sitt ar
specifik for PAH. Andfaddhet, trétthet och nedsatt fysisk pre-
stationsforméga ar vanligt och kan vid noggrann anamnes ofta
beléggas ganska langt tillbaka i tiden. Detsamma kan dock ofta
sdgas om patienter med exempelvis dilaterad kardiomyopati.
Svimning &r i regel ett sent fenomen och ett tecken pa langt
gangen sjukdom. Ofta férekommer en betydande subklinisk
period och/eller en period med besvir endast vid anstrang-
ning. Patienternas symtom har inte sidllan misstolkats, och i
manga fall har obstruktiva besvir misstankts och behandling
provats. Att sjukdomen ofta drabbar yngre personer har san-
nolikt ocksa betydelse for svarigheterna att hitta ratt diagnos.

Tidigare har den typiska patienten med idiopatisk PAH varit
en kvinna i 20-40-arsaldern, men nyare registerdata talar for
att medelaldern vid diagnos i dag ligger ndrmare 50 ar, fortfa-
rande med en klar 6vervikt for kvinnor (cirka 2:1).

Kunskapen om PAH ér, trots relativt omfattande utbild-
ningsinsatser de senaste aren, fortfarande néagot bristfallig.
Samtidigt maste man beakta att detta &r en mycket ovanlig dia-
gnos och att utredningsgangen vid oklar dyspné i forsta hand
ska inriktas pé att utesluta vanligare tillstand. Det visentliga
ar att inte acceptera en oklar symtombild utan att ha PAH med
bland differentialdiagnoserna. Sjalvklart blir detta lattare vid
tillstand med relativt h6g PAH-prevalens, som systemisk skle-
ros, dar arlig screening nu rekommenderas [8].

Ett forslag till utredningsgang vid oklar dyspné eller nedsatt
fysisk prestationsformaga ges i Figur 1. Ekokardiografi har en
central roll, men »hdgerhjartat« behandlas ofta lite styvmo-
derligt vid rutinekokardiografi, vilket i vissa fall f6rmodligen

»Kunskapen om PAH &r, trots relativt om-
fattande utbildningsinsatser de senaste
aren, fortfarande nagot bristfallig.«
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kan bidra till att férsena diagnosen av tillstand som framfor allt
paverkar hogersidan. Skulle utredningsgangen som foreslas i
Figur 1 inte leda till ndgon klar diagnos bor patienten, vid pul-
monell hypertension, remitteras till ett centrum med kunskap
och erfarenhet av utredning, omhandertagande och behandling
vid PAH. Hogerkateterisering har en central roll. Utredningen
inriktas i 6vrigt pa att utesluta bakomliggande tillstdnd inom
grupp L.

Anamnes dr avgorande for att utesluta droger och bant-
ningsmedel. En rutinmissig screening for reumatologisk sys-
temsjukdom é&r ofta tillfyllest i avsaknad av specifika symtom.
Ultraljud-/dopplerundersokning av levern gors med tanke pa
portal hypertension. I ménga fall kan vanlig transtorakal eko-
kardiografi utesluta shunt. Vi har dock flera exempel pa mot-
satsen, dir blodgasprov vid hégerkateterisering visat pa shunt,
som senare verifierats av transesofageal ekokardiografi eller
vid MR. Om inte lungemboli med sikerhet redan uteslutits
maste lungskintigrafi eller DT goras, eventuellt &ven pulmona-
lisangiografi. Funktionsnivan kartliggs via ett 6-minuters gang-
test och/eller arbetsprov. Vid hogerkateterisering gors vasodila-
tationstest med NO, epoprostenol eller adenosin fér att bedéma
om patienten ar akut vasoreaktiv (acute responder). Det senare
ses initialt hos drygt 10 procent av patienterna med idiopatisk
PAH, ungefir hilften behaller reaktiviteten vid senare testning.

Behandlingsalternativ och behandlingspolicy

Som redan ndmnts har den terapeutiska utvecklingen pa PAH-
omradet varit mycket positiv de senaste 10-15 aren. Utveck-
lingen tycks ocksa accelerera, med ett vixande antal tillging-
liga likemedel. Bilden ar emellertid inte enhetlig eftersom de
studier som gjorts har anvant olika inklusionskriterier betraf-
fande savil diagnos som funktionsniva, vilket férsvarar jaim-
forelser. En fullstindig redogorelse for dessa faktorer skulle
kriava mer plats, darfor ges endast en mycket 6versiktlig ge-
nomgang av befintliga behandlingsalternativ och radande be-
handlingspolicy i Sverige i denna artikel.

Bas: Vid idiopatisk PAH finns data som stodjer anvindning
av antikoagulation [9]. Det patofysiologiska substratet for be-
handlingen anses vara den in situ-trombotisering som ses i
lungkarlbddden. Diuretika ges vid hogersvikt med 6dem och
ascites. Syrgasbehandling blir aktuell vid hypoxi, som dock inte
ar regel vid PAH. Graviditet méaste undvikas hos kvinnor som
drabbats pa grund av att modramortaliteten dr mycket hog.
Mereles et al [10] visade att traningsprogram kan ha stor bety-
delse som tilldgg till medicinsk behandling.

Vid vasoreaktivitet kan kalciumblockerare provas [9]. Kal-
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»De senaste arens utveckling har
medfort att vi nu har verktyg som ofta
kan bromsa sjukdomens utveckling hos
majoriteten patienter...«

ciumblockerare far dock aldrig ges ex juvantibus pa grund av
risken for allvarlig cirkulationspaverkan hos patienter som
inte ar vasoreaktiva (d6dsfall finns rapporterade). For den lilla
andel som svarar bra pa kalciumblockerare kan effekten vara
mycket god och fér denna grupp ar prognosen ocksa mycket
gynnsam.

De senaste arens utveckling har medfort att vi nu har verk-
tyg som ofta kan bromsa sjukdomens utveckling, och inte sil-
lan ocksa ge en pataglig forbéttring av funktionsnivan. 2004
publicerades flera olika internationella riktlinjer, bland annat
av European Society of Cardiology, ESC [11]. Utvecklingen har
fortsatt och reviderade riktlinjer kommer sannolikt att publi-
ceras inom kort.

De behandlingsmodaliteter som i dag dr godkénda paverkar
nagon av de tre vigarna med rubbad funktion: NO-, prosta-
cyklin- eller endotelinvigen. Hittills gjorda studier har ofta
haft 6-minuters gangtest, funktionsnivad och hemodynamiska
parametrar som utfallsméatt. I dag laggs allt storre vikt vid ut-
fallsmétt som tid till klinisk forsimring (time to clinical wor-
sening). Ett problem i ssmmanhanget ar att patientgruppen ar
begréansad i féorhallande till antalet féreslagna studier.

Endotelin. Endotelin-1 ar en starkt vasokonstringerande sub-
stans som bland annat ocksa stimulerar proliferation. Effekten
utovas via ET,- och ET-receptorer pa endotelceller och glatta
muskelceller. Vid PAH ses 6kade plasmanivaer av endotelin. Vi
haridagtreldkemedel, endotelinreceptorblockerare, med stod
for positiv effekt vid PAH. Ett av dessa (bosentan) blockerar sa-
val ET,- som ET;-receptorer medan de tva 6vriga (sitaxsentan
och ambrisentan) dr mer selektiva ET,-blockerare. Det fors
en relativt livlig teoretisk debatt om vilken princip som ar att
foredra, men an sa lange finns knappast nagra sikra belédgg for
skillnader i behandlingseffekt [12].

Ett problem med endotelinreceptorblockerare &r deras be-
nagenhet att ge leverpaverkan, vilket kraver manatliga kon-
trollprov. Det finns data som kan tala for att biverkningspro-
filen nar det géller leverpaverkan kan skilja mellan de olika
preparaten. Langst erfarenhet finns for bosentan, som stude-
rats vid savil idiopatisk PAH som PAH associerad med bind-
viavssjukdom och kongenital hjiartsjukdom [13, 14]. Studier
har bland annat ocksa genomférts pa patienter med kronisk
tromboembolisk pulmonell hypertension [15], och separat pa
funktionsklass IT-patienter [16]. Annars har tyngdpunktenide
studier som hittills genomforts ofta legat i funktionsklass III,
delvis beroende pa att det fortfarande ar svart att hitta patien-
ter tidigare i sjukdomsforloppet.

Nyare pd marknaden &r sitaxsentan som i STRIDE-program-
met [17] visats ha effekt vid PAH, och som godkénts i Europa
vid funktionsklass III. Den tredje endotelinreceptorblock-
eraren ar ambrisentan (ARIES-programmet, [18]) som nyligen
godkindes avden europeiska likemedelsmyndigheten, EMEA,
for PAH-patienter i funktionsklass IT och III.

Fosfodiesteras typ 5-hammare. Fosfodiesteras typ 5-hdmmare
irlikemedel som sannolikt ir mer kinda for sin anvindning pa
annan indikation. Himning av fosfodiesteras typ 5 griper in i
NO-vigen genom att minska nedbrytningen av cGMP och déar-
igenom forstiarka vasodilatation. Sannolikt har behandlingen

LAKARTIDNINGEN NR 34 2009 VOLYM 106

ocksa antiproliferativa effekter. I SUPER-studien [19] under-
soktes sildenafils effekter pa bland annat 6-minuters gang-
stricka, funktionsklass och hemodynamik. Studien visade pa
signifikanta forbattringar. I dag har endast ett likemedel (sil-
denafil) inom denna grupp godkénts i Europa fér anvindning
vid PAH. Den amerikanska likemedelsmyndigheten (FDA)
godkinde emellertid nyligen &ven tadalafil.

Prostacyklinanaloger. En relativ brist pa prostacyklin tros vara
involveradide férdndringar som ses i lungkéirlbddden vid PAH.
Prostacyklin har vasodilaterande och trombocythdmmande
egenskaper. Det finns ocksa beligg for antiproliferativa effek-
ter. Det forsta likemedlet i denna grupp var epoprostenol, som
fortfarande har en viktig terapeutisk roll vid PAH, speciellt for
de svarast sjuka (funktionsklass IV). Studier har visat pa posi-
tiva effekter vid idiopatisk PAH och PAH associerad med syste-
misk skleros [20-22]. Epoprostenol ar ett effektivt ldkemedel
som dock ir forknippat med uppenbara praktiska svarigheter
pa grund av kort halveringstid, behov av kylning och kort hall-
barhet. Likemedlet méaste ges som kontinuerlig infusion viaen
central vends ingang med de risker for exempelvis infektioner
som detta innebér. Risken for allvarliga rekylsymptom vid ut-
sdttning maste ocksa uppmérksammas.

De praktiska svarigheterna med epoprostenol har lett till att
man nu sokt efter mer stabila prostacyklinanaloger. I Europa
ar iloprost godkint som inhalationsbehandling vid idiopatisk
PAH i klass III [23]. Aven iloprostbehandling innebér praktis-
ka svarigheter da den ska ges 6-9 ganger per dygn. Inhalations-
utrustningen har dock successivt forbattrats genom aren. Pa
vissa héll anvinds iloprost ocksa for intravenos infusion.

Beraprost ir en oralt aktiv prostacyklinanalog som &r god-
kénd endast i Japan och Syd-Korea. Randomiserade studier
har inte varit helt 6vertygande, och det verkar i nuldget osan-
nolikt att preparatet kommer att godkidnnas i Europa.

Det senaste tillskottet pa prostacyklinfronten &r trepros-
tinil. Tack vare forbittrad stabilitet kan teprostinil ges sub-
kutant vid rumstemperatur via en mikropump. Treprostinil
har studerats pa patienter med idiopatisk PAH samt PAH vid
bindvévssjukdom och kongenital hjartsjukdom [24] med sig-
nifikanta effekter pa 6-minuters gangstricka, symtom och
hemodynamik. Det stérsta problemet vid treprostinilbehand-
ling ar oftast en lokal smérta vid infusionsstillet, som kan vara
svarhanterlig och ibland innebér att man tvingas avbryta be-
handlingen. Intravends behandling har studerats och kan vara
ettalternativ, bland annat till epoprostenol pa grund av enklare
handldggning. En spadnnande utveckling dr de fors6k med inha-
lerat och peroralt treprostinil som pagar.

Langtidseffekter av behandling

Mycket av kunskapen kring naturalférloppet vid PAH baseras
pa data fran NIH:s register, dér patienter f6ljdes upp mellan
1981 och 1988 [25]. Registret bekriftade bilden av en snabbt
progredierande sjukdom med mediandverlevnad pa 2,8 ar, fullt
jamforbart med maligna sjukdomar. For patienter i funktions-
klass IV var medianéverlevnaden endast 6 manader. For vissa
patientgrupper, exempelvis patienter med PAH associerad till
systemisk skleros, tycks den genomsnittliga prognosen vara
annu dystrare dn vid idiopatisk sjukdom. Den mycket allvarliga
prognosen gor att placebokontrollerade langtidsstudier inte ar
etiskt forsvarbara. Mycket av vara kunskaper om langtidseffek-
ter avbehandling baseras dirfor pa jaimforelser med historiska
data eller 6verlevnad berdknad via en ekvation som tagits fram
genom NIH-registret. Trots denna uppenbara begrinsning
tycks det andad som om modern behandling har inneburit en
avgorande prognostisk forbattring. Den forbéttrade prognosen
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tycks gilla for samtliga behandlingsgrupper dven om data én sa
lange ar mest pélitliga for epoprostenol [26, 27] och bosentan
[28]. Langtidsdata for 6vriga preparat talar dock i samma rikt-
ning [29-31].

Var kunskap om behandling baseras till stor del pa relativt
korta studier av olika preparat i singelterapi. Samtidigt ar det
uppenbart for alla som &ar engagerade i dessa patienter att
singelbehandling ofta inte &r tillricklig. Redan finns data fran
mindre studier som visar pa positiva effekter av olika kombi-
nationsbehandlingar [32-36], och flera studier pagar. I klinisk
praxis dr kombinationsbehandling, trots bristande evidens,
oftaredan en realitet. Vanligast 4r kombination av de tva pero-
rala preparatgrupperna: sildenafil och en endotelinreceptor-
blockerare.

Aven det lampligaste behandlingsuppligget diskuteras. Bér
man genast ga in kraftfullt med flera preparatgrupper eller ar
en gradvis upptrappning lampligare. I dag finns inga sdkra svar.
En mer malstyrd behandlingsstrategi har foreslagits av bland
andra Hoeper et al [37]. Ofta anvinds 6-minuters gangtest,
olika ekokardiografiska parametrar, BNP/proBNP och uppre-
pade hogerkateteriseringar for att virdera behandlingseffekten.

Kirurgiska behandlingsmetoder kan bli aktuella ndr medi-
kamentell behandling ar otillricklig. PAH &r en etablerad
indikation for lungtransplantation (ibland hjart-lungtrans-
plantation). Internationellt finns ocksé viss erfarenhet av for-
maksseptostomi [38-41] for noggrant selekterade patienter vid
sviktande hégerhjérta, for symtomlindring och ibland for att
overbrygga till transplantation.

Kronisk tromboembolisk pulmonell hypertension
Kronisk tromboembolisk pulmonell hypertension, CTEPH,
bor dgnas nagra rader. Berdkningar avincidensen av akut lung-
emboli ger varierande resultat, men ofta anges siffror mellan
0,3-1/1000 individer [42-45]. Sannolikt &r dock andelen icke-
diagnostiserade embolier betydande. Den tidiga mortaliteten
brukar anges till 10-12 procent [43, 45, 46], men hogre siffror
har ocksa redovisats. Hos dem som 6verlever atergar cirkula-
tionen successivt mot det normala. Det tycks emellertid som
om en betydande andel patienter har ofullstandig rekanalise-
ring av trombotiserade kirlavsnitt [47, 48]. Tillsammans med
reembolisering medfor det en risk for utveckling av kronisk
tromboembolisk sjukdom. Tidigare bedomdes detta vara ett
mycket ovanligt tillstand, men tillgingliga data talar for att
mellan 1 och 3,8 procent avdem som 6verlever den akuta em-
boliepisoden senare kan utveckla CTEPH [49, 50].

Fordndringar som paminner om idiopatisk PAH kan ses i
sma artérer inom 6ppna delar av kirltradet. Utan behandling ar
prognosen for den hir patientgruppen dyster. Ovanstaende siff-
ror skulle peka pa en incidens i Sverige pa &tminstone 50 patien-
ter per ar. Sannolikt missas diagnosen ofta i dag. Det dr mycket
viasentligt att upptécka tillstandet i tid eftersom effektiv terapi,
trombendartirektomi, kan vara aktuell fér en signifikant andel
avpatienterna. Ingreppet kan leda till en remarkabel forbattring
av hemodynamik och funktionsniva [51] med i princip normali-
serade virden. Operationsriskerna ar dock inte férsumbara, och
ingreppet kraver ingdende preoperativ utredning och selektion.
For de patienter som inte ar aktuella for kirurgi eller som har
kvarvarande pulmonell hypertension efter operation kan medi-
cinsk behandling i vissa fall vara ett alternativ. Flera mindre
studier talar for positiva effekter pa funktionsniva och hemody-
namiska parametrar (epoprostenol [52, 53], sildenafil [54], bo-
sentan [55]). En randomiserad studie med bosentan (BENEFiT)
visade positiva effekter pa hemodynamik men inte signifikant
forbattring vid 6-minuters gangtest [15].

Med tanke pa de behandlingsméjligheter som finns ar det
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»Aven det limpligaste behandlingsupp-
lagget diskuteras. Bor man genast ga in
kraftfullt med flera preparatgrupper eller
ar en gradvis upptrappning lampligare.«

rimligt att overviga ett strukturerat kontrollprogram efter
akut lungemboli for att tidigt fanga upp CTEPH-patienterna.
For narvarande finns dock inget evidensbaserat program att
tillga. De svenska vardprogram vi tittat pa idr mycket detalje-
rade vad géller akut omhéndertagande men ger mindre vagled-
ning om uppféljning. Detsamma tycks gilla ESC:s nyariktlinjer
[56]. Férhojd niva av P-D-dimer tycks ha viss korrelation med
inkomplett rekanalisering [48] men 4r knappast nagot sidkert
instrument fér CTEPH-diagnos. I avsaknad av etablerade rikt-
linjer verkar det rimligt att alltid aktivt kontrollera patienter
efter 6 manader. Om patienten inte ar helt aterstélld kliniskt
bor vidare utredning med ekokardiografi eller lungskintigrafi/
DT goras for stéllningstagande till fortsatt handldggning.

Framtidsutsikter

Det finns inga tecken pa att den snabba utvecklingen inom
detta omrade stannar av. Ett flertal nya behandlingsprinciper
undersoks. En svarighet blir att hitta patienter till adekvata
studier, inte minst med tanke pa att kombinationsbehandling-
ar 6ver liangre tid sannolikt kommer att vara nédvéandiga for att
korrekt kunna bedéma effekten av nya preparat. Register kan
mojligen bidra.

Grupp 2, 3 och 5iKklassifikationen har inte berorts hir, men
dven for dessa tillstand har ovanstaende behandlingsprinci-
per overvigts. Studier padgar inom bland annat hjértsvikts-
och lungfibrosomradet. Annu har vi for lite data for att kunna
uttala oss om effekt och sidkerhet. Dirmed bor eventuell an-
vindning ske inom kliniska studier eller med motsvarande
kontroll och uppf6ljning.

Inom Svensk forening for pulmonell hypertension samlas
lidkare och andra yrkesgrupper med intresse for pulmonell hy-
pertension. Foreningen har tillsammans med Uppsala kliniska
forskningscentrum, UCR, utvecklat ett nationellt register, som
vi hoppas ska kunna bidra till forskning och utveckling, battre
omhindertagande och en langsiktigt battre utveckling for pa-
tienter med pulmonell hypertension. Registret startade vid
arsskiftet 2007-2008.

Utredning, behandling och uppf6ljning av dessa patienter ar
komplex och kraver specialkunskaper. Det ir ytterst angeldget
att patienterna omhéndertas vid ett center med gedigen erfa-
renhet, ett PAH-center. Vi har tyvirr sett exempel pa att like-
medel borjat sdttas in utan adekvat utredning och diagnostik.
Denna trend ir inte till gagn for patienterna och riskerar ocksa
att inverka menligt pa utvecklingen inom omradet.

B Potentiella bindningar eller javsforhallanden: Forfattaren har

av Actelion arvoderats for deltagande i utveckling, uppdatering
och genomférande av utbildningsinstrumentet » PAH-Akademin«
(IPULS-godkdnt). Han har ocksd arvoderats for foreldsningar av
NordicInfu Care AB. Forfattaren medverkar i kliniska prévningar
inom PAH-omradet i samarbete med Actelion Pharmaceuticals Ltd,
Pfizer AB, Bayer Schering Pharma och GlaxoSmithKline.
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