Att leva med
PAH och CTEPH

1 Sverige

Framtagen av patientforeningen PAH
Sverige for patienter och nérstaende



"Ndr du hor klappret av hovar,

forvintar du dig inte att se en zebra”

Zebran har kommit att bli en symbol f6r PAH & CTEPH.
Bakgrunden dr att om du langt i fjarran hor trampet av hovar tror
du antagligen att det kommer fran en hast, men i séllsynta fall
skulle det ocksa kunna vara den betydligt ovanligare zebran.

Om du gir till likare och berittar att du kinner dig trétt, att din
ork forsamrats och du litt blir andfadd, sa soker ldkaren i forsta
hand vanligt férekommande forklaringar till besvéren. Det ér fa
som inledningsvis misstanker att det kan rora sig om nagot sa
ovanligt som PAH eller CTEPH.

Omslagsbild: Mats Sjobom, Gunilla Rohlin
Tryckt: Mars 2022



FOR DIG SOM PATIENT & NARSTAENDE

Detta dr en broschyr om pulmonell arteriell hypertension

(PAH) och kronisk lungemboli med pulmonell hypertension
(CTEPH) som vénder sig till dig som patient eller nirstaende.
Med denna broschyr vill vi i patientféreningen PAH Sverige ge
dig en forstaelse for din sjukdom, de behandlingar som finns och
hur varden ser ut i Sverige idag. Kom ihag att varje manniska

ar unik. Vilka symptom man upplever och vad som fungerar ar
individuellt. Men trenden &ver tid &r tydlig - med behandling gar
det att leva med denna sjukdom.

Denna broschyr har tagits fram av patientforeningen PAH-Sverige.
Broschyren riktar sig till patienter och nirstaende och speglar hur
vi som lever med PAH eller CTEPH i Sverige har det.

Vi vill visa att du inte dr ensam i din sjukdom. Vi finns hér for dig.

PAH Sverige

PAH

SVERIGE




PAH & CTEPH - VAD AR DET?

PAH och CTEPH ir tva olika diagnoser men da samma mediciner
anvinds for bdda sjukdomarna pratar man ofta om dem gemensamt.
Bada ar sillsynta och ofta okdnda for allmanheten. Savil kvinnor, mén
och barn, oavsett alder och etnisk bakgrund, kan drabbas av PAH eller
CTEPH. Gemensamt for bada sjukdomarna ér att de skapar ett okat
tryck i lungornas blodkarl.

Vad som hinder och varfor dr inte helt klarlagt men vid PAH vet man
att det sker en férandring som gor att kérlen i lungorna drar ihop sig,
vaggarna blir tjockare och mindre flexibla och pa sa satt blir utrymmet
inuti blodkérlet mindre. For att behalla ett tillrackligt blodfléde far
hjartat pressa blodet hardare genom de tranga karlen, darfor stiger blod-
trycket i lungkirlen. Den 6kade belastning som detta innebér for hjértat
medfor att det med tiden kan ta skada.

PAH kan vara

« Idiopatisk (vilket betyder att orsaken dr okdnd)

o Arftlig

o Associerad (ha samband med) andra sjukdomar och tillstiand

CTEPH orsakas av blodproppar som inte har 16sts upp i lungorna och
som efterhand ger férandringar som gor lungkirlen mer tranga. Varfor
vissa far dessa forandringar (CTEPH) medan andra inte far det vet man
inte. Det dr inte alltid man vet om att man har haft en propp i lungan
innan man far diagnosen CTEPH. P4 samma sdtt som vid PAH far hjdr-
tat arbeta hardare och kan med tiden ta skada.

Idiopatisk & Arftlig PAH [ Sverige fordelar sig diag-
33% noserna relativt jamt. Tvd
tredjedelar har PAH och en
tredjedel CTEPH. Arfilig
PAH dr ovanligt och visas
CTEPH darfor hdr ihop med den
36% Associerad PAH idiopatiska formen av PAH.
31%

Kalla: Svenska PAH registret 2020



VAD HANDER I HJARTAT OCH LUNGORNA?

Bild: Mats Sjsbom, Gunilla Rohlin

Ténk dig en trddgardsslang som du klaimmer ihop, da rinner mindre
vatten genom slangen. For att mer vatten ska komma ut maste trycket i
vattenkranen 6kas. Det ér precis sa det ar i lungkdrlen och till att borja
med kompenserar hjartats hogra kammare det 6kande motstdndet ge-
nom att arbeta hardare. Det gor att hogerkammaren t6js ut och mus-
kelvaggen blir tjockare, pa samma sitt som andra muskler blir storre
ndr vi trdnar dem. Nér hogerkammaren t6js ut sa pressar den ihop den
vanstra kammaren. Detta gor i sin tur att hjartats vanstra kammare far
svarare att pumpa ut tillrdckligt med syresatt blod till kroppens celler.
Dessutom orkar inte den hogra kammaren pumpa sa mycket blod som
kroppen egentligen skulle behéva. Da minskar méngden syre som nar
ut i kroppen. Om man inte far behandling sa blir det en ond spiral och
med tiden kar blodtrycket i lungornas blodkarl dannu mer.



PAH/CTEPH-SPECIALISTCENTRA

Det finns sju PAH/CTEPH specialistcentra i Sverige. De dr beldgna vid
universitetssjukhusen i Géteborg, Linkdping, Lund, Stockholm, Umea,
Uppsala och Orebro.

Dir arbetar sjukskdterskor och lakare med specialistkunskap om PAH
och CTEPH i vardteam. I teamen kan &@ven fysioterapeuter, kurator, die-
tist med flera ingd. Du som &r vuxen dr knuten till ndgot av dessa centra.

Ta hjélp av ditt vardteam for att underlitta vardagen. Det kan till ex-
empel handla om att fa rad av en dietist om kost, en fysioterapeut for
ett skraddarsytt trdningsprogram eller en arbetsterapeut for att anpassa
vardagen.

Pé kartan till hoger ser du hur manga personer, uppdelade i olika al-
dersgrupper, som f6ljs vid varje specialistcenter.
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*Fa patienter sd ingen uppdelning i aldersgrupper gjord Kalla: Svenska PAH registret 2020
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SALLSYNTA DIAGNOSER

Bade PAH och CTEPH ir séllsynta. I Sverige far 8-10 personer per
miljon invanare nagon av diagnoserna varje dr. Av dessa dr det ca tva
tredjedelar som har PAH och en tredjedel som har CTEPH. Ar 2020 var
det drygt 750 personer i Sverige som levde med nagon av diagnoserna.

Det innebir att informationen vi visar bygger pa ett relativt litet antal
personer och att en individ kan inverka pa helhetsbilden. Uppgifterna
maste darfor tolkas med forsiktighet.

SYMPTOM VID PAH & CTEPH

Symptomen utvecklas oftast langsamt sa det kan ta flera ar innan den
som drabbats tar symtomen pa allvar. De dr ofta vaga och forvaxlas latt
med andra hjirt- och lungsjukdomar som astma eller KOL. Vigen till
ratt diagnos ar darfor varken ldtt eller sjélvklar.

Vanligaste symptomen vid PAH & CTEPH ir
o Forsimrad kondition
» Andndd, sdrskilt efter fysisk anstrangning
o Trotthet
o Yrsel
o Orkesloshet

Yrsel och svimning dr ovanliga symptom som man ska ta pa allvar.



DIAGNOSEN STALLS MED HJALP AV HJART-
KATETERISERING

For att stilla diagnoserna PAH och CTEPH krivs en hjartkateterisering
som noggrant kan bestimma tryck, blodflode och motstand i lungkar-
len. Det gor man via en mycket tunn slang som fors in via ett blodkarl
till hoger kammare i hjdrtat och vidare ut i lungartiren. Diar miter man
trycket, hur mycket blod hjartat pumpar ut per minut och berdknar
motstandet i lungartdren.

Du gor fler undersokningar dn hjértkateterisering nér du far din diag-
nos. Detta gors dels for att utesluta att andra sjukdomar orsakar besva-
ren och dels for att det ska finnas utgangsvarden sa sjukvarden vet att du
svarar pa den behandling du far. Darfér kommer en del av undersok-
ningarna att upprepas vid dina uppfoljningsbesok.

Undersokningar som kan goras for att stidlla diagnos
och vid uppf6ljning ar

« Hjartkateterisering

« Spirometri (undersdkning av lungornas funktion)

« EKG och MR-rontgen (undersokning av hjdrtat)

o Ultraljud av hjartat

« Gangtest och cykeltest (mater fysisk arbetsformaga)

« Blodprover

« CAMPHOR (frageformulir om hur du upplever din
livskvalitet)



UPPFOLJNING

Ditt vardteam bor ha uppfoljning med dig minst en gang om aret for att
se till sa att du mar sa bra som mojligt och att du fir rétt behandling. D&
upprepas en del undersdkningar som du gjorde i samband med att du
fick din diagnos. Du har ocksa ett samtal med ldkare eller sjukskoter-
ska. Ta gdrna med dig nagon till sjukhuset och skriv girna upp fragor i
forvag.

Det ar viktigt att du beréttar om det inte kidnns bra sa personalen kan
hjdlpa dig. Provsvaren fran de undersokningar du gor kan visa positiva
eller negativa férandringar men det viktigaste dr hur du mér. Livet som
helhet behover fungera for dig och om det inte gor det sa berétta det.

UNDERSOKNINGAR

I Sverige har vi tillgang till bra mediciner vilket gor att det finns goda
forutsattningar for att du med tiden mar bittre och klarar mer. Har visas
resultat fran nagra av undersokningarna som gors vid diagnosstallning
och vid olika tidpunkter dérefter.

Det ar vildigt olika hur linge man har levt med sjukdomen. For att visa
hur det ser ut nu visas senaste undersdkningstillfillet langst till hoger i
diagrammet for dem som haft diagnosen langre an 3 ar.

Ténk pa att det finns manga andra faktorer an PAH och CTEPH som
kan péverka dina testresultat. Du ska dérfor inte jamfora dig med andra
utan endast jamfora med dina egna tidigare resultat.
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EKG

EKG miits med elektroder som placeras pa brostet, armarna och benen
och som registrerar hjértats elektriska aktivitet. EKG kan hjilpa till att

bedoma hur hjartat mar och om hjértats rytm ér normal.

Gangtest

Gangtest dr ett matt pa din ar- 500
betsformaga. Malet &r att ga sa

N
o
s}

lingt som mojligt pa 6 minuter.

300

Du bestammer sjdlv takten. Olika
personer har olika forutsédttningar

Gangstricka (m)

N
o
o

for hur langt de kan ga och testet

~-CTEPH |
kan péverkas av dagsformen, till 100 wPAH
exempel en forkylning. Lingre
gangstracka visar pa béttre fysisk 0 . . .
.. o Diagnos 3 man lar 3ar >3ar
arbetsformaga. (senaste
Kalla: Svenska PAH registret 2020 besdket)
Blodprov
Vid hog belastning av hjartat 1400
. -»-CTEPH
bildas ett hormon som kallas 1200
NTproBNP men som ofta be- 1000 \ o

namns BNP. Detta mats genom é 500 \\
ett blodprov. Ett sjunkande vir- 2 \\\
de visar att hjartat mar battre. g o \&‘\
Z 400 SS—
200
0 T T T
Diagnos 3 man lar 3ar >3ar

Kalla: Svenska PAH registret 2020
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Hjartultraljud

Vid hjartultraljud skickas svaga ljudvagor in i kroppen som reflekteras
tillbaka av vavnader och organ. Det reflekterade ljudet omvandlas med
hjdlp av en dator till en rorlig bild som visas pa en bildskdrm. Pa sa sitt
ser man bland annat hjartrummens storlek, rorelsemonster och hur
tjocka hjdrtats viggar ar. Undersokningen ér viktig for att mata hur hjar-
tat mar och att uppticka forandringar i hjartas funktion tidigt, ibland
innan du sjilv hunnit kdnna att nagot fordndrats.

Livskvalitet

CAMPHOR ir ett fradgeformular » B
som mater hur du upplever sym- 30 —pAH
tom, fysisk aktivitet och livskva- S \
litet. Genom att jaimfora vad du gg . o~
tidigare svarat pa fragorna i for- z \\
mulret kan du tillsammans med 3 ° I
vardpersonal se férandringar och 10
torhoppningsvis ocksa forbatt- 5
ringar. Lagre poédng betyder att o—
man upplever battre livskvalitet. peenes 1 B e

Killa: Svenska PAH registret 2020 besoket)
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BEHANDLING

Det finns tre huvudgrupper av mediciner for att behandla PAH och
CTEPH. Ofta behdver man mer 4n en medicin men mediciner fran
samma grupp kombineras inte. Den forsta medicinska behandlingen
for PAH och CTEPH kom i borjan av 1990-talet och sedan dess har
det bedrivits mycket forskning vilket har resulterat i ett stort antal
nya mediciner. Det finns tydliga riktlinjer f6r behandling av PAH och
CTEPH och dessa uppdateras regelbundet i ssmband med att man far
mer kunskap.

Bild: Mats Sjobom, Gunilla Rohlin

CTEPH kan i en del fall opereras och nir det dr mojligt ar operation
forstahandsvalet. Géar det inte att operera kan ofta mediciner anvandas
och mediciner kan behdvas dven efter operation. I Sverige har ungefar
en tredjedel av alla patienter med CTEPH kunnat opereras och av dessa
behandlas drygt hélften med mediciner efter operationen.

Genom att f6lja den behandling av PAH och CTEPH som din lakare
rekommenderar &r forutsdttningarna idag goda for att du kan leva ett
bra liv trots sjukdomen. For att du ska fa basta mojliga behandling

for just dig behover du beritta f6r PAH-teamet hur det fungerar i din
vardag. Prata dven med teamet om du har fragor kring din behandling.
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PAH SVERIGE - PATIENT & NARSTAENDEFORENINGEN

PAH Sveriges vill ge stod till dig som drabbats av PAH eller CTEPH och
dina ndrstdende. Vijobbar for att 6ka kunskapen och kinnedomen om
sjukdomarna. Vi arbetar dven for att diagnos stdlls sd tidigt som majligt
och for jamlik vard.

Foreningen bildades 2009 och ar medlem i Riksforbundet HjéartLung. Vi
ar aven medlem i PHA Europe, en europeisk sammanslutning for foren-
ingar inom pulmonell hypertension. Ar 2020 hade vi 181 medlemmar
varav merparten ar patienter.

Kontaktuppgifter och information hur du kan stodja oss i vart arbete
finns pa var hemsida www.pah-sverige.se

PAH

SVERIGE

SVENSKA PAH & CTEPH REGISTRET - SPAHR

SPAHR dér ett nationellt kvalitetsregister som foljer patienten fran diagnos och
framat. Syftet dr att bidra till en god och jamlik vard i hela landet. Det dr bara
matvirden fran unders6kningar som registreras. Det du beréttar for vardper-
sonalen om dig sjdlv och hur du méar hamnar aldrig i registret.

Genom att delta i SPAHR bidrar du till att ge en bild av hur manga i Sverige
som har PAH eller CTEPH samt att viardens resurser anvinds pa bésta sitt i
hela Sverige. Du har ritt att tacka nej till att vara med i SPAHR utan att ange
nagon anledning. Tack for att du bidrar till 6kad kunskap om din sjukdom.
www.ucr.uu.se/spahr

14



TIPS FOR ATT MA BATTRE

» Skaffa dig kunskap om din diagnos.

o Skriv dagbok for att se forandringar. Ofta dr det svart att se férand-
ringar sjilv ndr man lever i det.

« Som nirstdende; pdpeka forbattringar som du ser. Fordndringar
sker langsamt sd det kan vara lattare for ndgon som inte traffar per-
sonen som lever med sjukdomen sa ofta att se forbattringar.

 Hushéll med dina krafter s att du kan ligga dem pa det som ger
dig energi. Ett sitt att spara pé krafterna kan vara att ta hissen i
stallet for trapporna.

o Aktivera dig i den man det dr mojligt. Ta girna hjdlp av fysiotera-
peut for att hitta den niva som fungerar for dig.

» Elcykel kan vara ett bra alternativ for att 6ka din rorlighet.

o Ta hjilp av ditt vardteam som har lang erfarenhet av att hjilpa
patienter att underlitta vardagen.

« Var snill mot dig sjalv. Du kommer ha daliga dagar och du kom-
mer ha bra dagar. Att leva med en sjukdom dr inte latt men att ldra
sig leva med den gor det littare.

« Fokusera pa det positiva, se vad du kan gora.

o Ta med en nirstaende till lakarbesoken, tva personer hor mer dn
en person.

o Skriv ner dina fragor till ditt vardteam ndr du kommer pa dem. Det
ar svart att komma ihdg dem nar du ér pa besoket.
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