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Actelion Pharmaceuticals (ingar i Johnson & Johnsons lakemedelsbolag Janssen) har initierat och finansierat denna
Patientguide. Actelion Pharmaceuticals har ocksa lamnat ersattning till de patientorganisationer och patientfoéretradare for Illustrationerna gjordes isamband med expertgruppens méten. Varje illustration aterspeglar samtalet, men, behéver nédvandigtvis inte
deras tid och utgifter som ar kopplade till utvecklingen av denna Patientguide. dverensstimma med innehallet p3 sidan som visas.




HUR DU ANVANDER

PATIENTGUIDEN

FOR PAH

Patientguiden for PAH ar
baserad pa internationella

riktlinjer* for den helhetsvard
som patienter som lever med

PAH bor fatadel av.
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& INTRODUKTION

VI AR GVERTYGADE OM ATT ALLA MED PAH BOR FA
TILLGANG TILL

DIAGNOSTISERING AV PAH
%

5= BEHANDLING

HELHETSVARD

(L)  PATIENT OCH ANHORIGPERSPEKTIVET

.’@‘ OKAD MEDVETENHET OCH SUPPORT

Vi hoppas att informationen i patientguiden
kommer att hjélpa dig och anhériga och
sjukvardspersonalen att:

B Kommunicera effektivt med varandra
M Fatta beslut tillsammans

B Komma 6verens om en vardplan som passar
dig. En vardplan kan kortfattat beskrivas som en
samlad bild av planerade insatser dar malet med
behandlingen &r tydlig

Om du tror att du inte far den typ av vard

som beskrivs hér finns det i manga lander
patientféreningar som kan hjalpa dig. Pulmonary
Hypertension Association (i USA) ger till exempel ut
en katalog éver mer dn 90 PH-féreningar 6ver hela
varlden.? Patientféreningar kan ge dig mojlighet

att tala med andra personer som lever med PAH,
som pa egen hand kan vara svara att hitta och
kommunicera med.

Till den svenska patientféreningen:
Address: www.pah-sverige.se

Som nydiagnostiserad patient kan det till exempel
vara till stor hjélp att prata med ndgon som

haft PAH lange for att fa tips och bli motiverad.
Patientféreningar kan ge dig végledning om den
typ av vard och férmaner som finns i ditt land. De
kan ocksa hjalpa dig att férsta hur man navigerar i
vardsystemet baserat pé egna erfarenheter.

DU BOR FORVANTA

DIG EN SNABB OCH
KORREKT DIAGNOS

PAH ar en sallsynt sjukdom
och medvetenheten om
denisamhallet och hos
sjukvardspersonal ar lag.

Eftersom symtomen kan likna symtomen vid vanligare
tillstand som astma och kronisk obstruktiv lungsjukdom
(KOL), tar det i genomsnitt tva ar fran symtomdebut till
diagnos i lander med utvecklade sjukvardssystem.* Detta
innebar att personer med PAH ofta tréffar flera lakare och
sjukskoterskor, inklusive hjartlékare och lunglakare, innan
de far sin diagnos.

Aven om det inte &r realistiskt att alltid férvénta sig en
snabb diagnos efter symtomdebuten bor tiden till diagnos
vara kortare an det aktuella tvaariga genomsnittet.

Om din ldkare misstanker att du med tanke pa dina
symtom kan ha PAH, ska du férvénta dig att bli remitterad
till PAH-mottagning for tester i enlighet med tillampliga
diagnostiska riktlinjer for att bekrafta om du har detta

tillstand. Fyra viktiga tester som anvands i processen for att

diagnostisera PAH &r:>¢

B Ekokardiografi: en hjartultraljudsundersékning
som visar hur val ditt hjarta och narliggande
blodkérl fungerar

En ventilations-/perfusionsscint: en undersékning
som mater férdelningen av luft och blod i lungorna.
Detta test kan utesluta eller bekrafta former av PH
orsakade av gamla blodproppar eller arrbildning fran
gamla blodproppar; denna typ av PH kallas kronisk
tromboembolisk pulmonell hypertension (CTEPH)

Hjartkateterisering:* kateterisering av hogra sidan av
hjartat. En procedur for att se hur val ditt hjarta pumpar
och for att mata blodtrycket i hjartat och blodkérlen
som leder till lungorna. Hjartkateterisering kravs for att
stalla diagnosen PAH

B Datortomografi med lungangiografi (CT-angio): en
rontgenundersékning som ger bilder av lungartérerna,
vilket gor det mojligt for lakaren att identifiera
eventuella blockeringari karlen

Du bor férvanta dig att sjukvardspersonalen forklarar vad
de olika diagnostiska testerna som du erbjuds innebéar
och att de efter undersokningarna férklarar vad resultaten
betyder och vad de anser att de nasta stegen bor vara.

Om testerna visar att du har PAH, bor du férvanta dig att
sjukvardspersonalen forklarar diagnosen for dig och ger dig
mojlighet att stélla fragor.

Du bor forvanta dig att kunna ta med en familjemedlem
eller van om du vill att de ska vara narvarande.

Personer som hjédlper PAH-patienter med olika aspekter
av deras vard, sdsom dagliga behandlingsrutiner,

har olika namn — vardare, vardgivare, anhoriga och
assistenter. Det kan ocksa finnas resurser tillgangliga
for dem fran ditt sjukvardssystem, patientféresprakare,
vardgivarorganisationer eller statliga myndigheter.

Om testerna och utredningen av ditt tillstdnd inte utfordes
pa ett specialistbehandlingscenter fér PAH, och om
saddana centra finns i ditt land, bér du forvanta dig att bli
remitterad till ett sddant center nér du har fatt diagnosen
eller om man misstanker PAH. Specialiserade PAH-center
ar inte tillgangliga 6verallt i varlden, men din patientgrupp,
personal fran sjukvardssystemet eller annan myndighet
kan eventuellt informera dig om deras existens. Eftersom
det ar ett sallsynt tillstdnd &r det endast ett fatal personer
inom sjukvarden som har ingdende kunskap om PAH och
dess behandling. Darfor bér du férvanta dig att en PAH-
specialist tar hand om din vard.

Om det ar flera vardgivare som &r involverade i din vard,
bor du férvanta dig att de kommunicerar effektivt med dig
och med varandra.




DINA ONSKEMAL
AR VIKTIGA

OCH DET AR VIKTIGT ATT DU AR

DELAKTIG I DIN VARD

Du bér férvanta dig att fa
deltai beslut om din vard och
behandling. Detta innebar att
sjukvardspersonalen ska fraga
dig om vad som ar viktigt for
dig och vad du vill uppna med
din vard och behandling.

SKA HA PATIENTEN |
CENTRUM, MEN OCKSA
UPPMARKSAMMA

ATT ALLT HANDLAR
OM SAMVERKAN
MELLAN ALLA
INBLANDADE.

0 @ &—PATIENT GUIDEN

Sjukvardspersonal ska beratta for dig om olika
typer av vard och behandling som ar tillgdngliga
och lampliga utifrén vetenskapligt beprévade
riktlinjer, sé att ni kan fatta ett gemensamt beslut
tillsammans om den vardplan som &r mest lamplig
for dig. Vardplanen bér omfatta samtal om
multidisciplinar symtomhantering, helhetsvard for
personer med kroniska sjukdomar och deras nara
och kéra samt samtal om palliativ vard.

Du bor férvénta dig att sjukvardspersonalen fragar
dig om hur du féljer den vardplan ni har kommit
overens om. Det &r viktigt att komma ihdg att det
bara ar du sjélv som vet hur du mar. Vid behov har
du ratt att férvanta dig att bli hanvisad till personal
for psykosocialt stod i ditt sjukvardssystem.

Om sjukvardspersonalen foreslar forandringar i
din vardplan, bor de forklara vilka foréndringar
de foreslar, anledningen till de féreslagna
forandringarna och vilken effekt de férvantar
sig att férandringarna kommer att ha. De ska
ocksa upplysa andra medlemmar i vardteamet
om férandringarna, inklusive kuratorer, dietister,
fysioterapeuter, farmaceuter, andra ldkare och
eventuell annan vardpersonal.

AV DIN HALsA BO

Att leva med PAH innebar en stor
pafrestning for din halsa. Darfor ar
det viktigt att sjukvardspersonal gor
en riskbedémning av sjukdomens
status och allvarlighetsgrad som ska
ligga till grund for en heltackande
vardplan som ar lamplig for just dig.
Riskbedémning inkluderar tester

och laboratorieprov som mater

hur bra ditt hjarta och dina lungor
fungerar. Eftersom PAH ar en kronisk
och progressiv sjukdom, bér du
forvanta dig att vardteamet utfor

en riskbedémning vid varje besok,
ungefar var tredje till var sjatte manad
for de flesta patienter, for att bedéma
din nuvarande vardplan.?

Efter riskbedéomningen ska ditt
vardteam informera dig om resultatet
av bedémningen och om hela utbudet
av tillgdngliga, evidensbaserade
behandlingsalternativ. Det finns

flera godkanda lakemedel som
rekommenderas for behandling

av PAH.

Du bor forvanta dig att
sjukvardspersonalen forklarar
varfér de rekommenderar de
mediciner som de ordinerar, samt
deras eventuella férdelar och risker.

Sjukvardspersonalen bor till exempel
forklara hur lékemedlet kan fa dig att
ma och om det finns nagra vanliga
biverkningar. Om du tidigare har
genomgatt en riskbedémning, boér du
forvanta dig att sjukvardspersonalen
forklarar om din halsa har féréndrats
sedan den senaste utvarderingen.

SAMMANFATTNING AV
BEHANDLINGEN

Det finns fyra typer av PAH
specifik Iakemedelsbehandling,
lakemedelsbehandling fér PAH,
som kallas:?

B Endotelinreceptorantagonister
(ERA)

B Prostacyklinanaloger och
prostacyklinreceptoragonister

B Fosfodiesteras-5-(PDE5) hdmmare

B Stimulatorer for |6sligt
guanylatcyklas (sGC)

Dessa ldkemedel slappnar av och
vidgar blodkarlen i lungorna och
minskar och férebygger Gvervéxt av
celler i karlvdggarna, vilket gor det
|attare for hjartat att pumpa blod
genom lungorna.’

UTVARDERING
R SKE
REGELBUNDET

For ett litet antal patienter som
uppvisar ett specifikt och positivt
svar pa en del av den diagnostiska
proceduren for kateterisering

av hogra sidan av hjartat, kan
kalciumkanalblockerare (CCB)
rekommenderas som inledande
behandling pé kort sikt.2® Detta ar en
grupp lakemedel — inte specifika for
PAH - som ocksa fungerar genom att
slappna av och vidga blodkarl.?

Det finns flera andra behandlingar
som kan Gvervégas for att hjalpa till att
lindra symtom pa PAH, bland andra:?
B Blodfértunnande lakemedel for
att férebygga blodproppar (t.ex.
WERETD))
M Diuretika (dven kallat
vatskedrivande |dkemedel) for att
minska svullnad

B Digoxin for att 6ka hjartats styrka
och minska hjartfrekvensen

B Syrgas for att sdkerstalla att
kroppen far tillrackligt med syre



VIKTIGT MED

HELHETSYN

OCH SOCIALT STOD

For dig som lever
med PAH ar det
viktigt att du far
tillgang till en
helhetsvard (s.k.
holistisk vard).
Det betyder att du
ska kunna férvanta
dig att personal
inom halso-

och sjukvarden
hanvisar till dig till
all tillgangligt stod
och information
som kan hjalpa dig
och din familj att
leva med PAH s3
bra som mojligt.

Det kan dven handla om
information och stod for ditt
mentala och kdnslomassiga
vdlbefinnande. Andra omraden
kan vara information om
forutsattningar for resor,
naringsrad, familjeplanering,
fysisk aktivitet, karrirval,
ekonomisk planering och
tillgang till ekonomiskt och
psykologiskt stod.

Om andra personer &r
engagerade i din vard bér de
ocksa fa tillgang till information
och stéd som kan hjélpa demi
deras roll som véardgivare.
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Halso- och sjukvarden bér ocksa
se till att ge dig information om
det finns patientféretradare
eller kanske en patientférening i
ditt ndromrade. Att traffa andra
manniskor som ocksa lever

med PAH kan ge dig mojlighet
att fa tillgang till rad om sociala
formaner som kan finnas i ditt
land eller kommun, som till
exempel om du har ratt till stod
for funktionsnedséttning.

HELHETSSYN

HANDLINGSPLAN

Vi hoppas att patientquiden for PAH kan hjalpa

dig och din familj samt sjukvardspersonalen

att kommunicera effektivt med varandra och
tillsammans fatta beslut och komma 6verens om en
vardplan som ar [amplig for just dig.

Patientforeningar och patienter som har blivit ombedda att
ge synpunkter pa innehallet i patientguiden arbetar for att

alla patienter som idag lever med PAH ska fa tillgang den
vard som beskrivs i detta dokument.

Tillsammans vander vi oss till sjukvardssystemen for att:

DIAGNOSTISERA PAH TIDIGARE

B CGe sjukvardspersonal mojligheter att |ara sig om PAH,
fran sjukvardsutbildningen till pdgaende medicinsk

vidareutbildning, for att hjalpa dem att kdnna igen tidiga

tecken och symtom pa tillstandet

B Utbilda och uppmuntra sjukvardspersonal att Gvervédga

att undersoka och bedéma hjartat hos patienter med
oforklarad andnod/andfaddhet

B Introducera tydliga protokoll fér diagnos av PAH, sasom

det beskrivs i ESC/ERS internationella riktlinjer?

B Setill att specialiserade PAH-centra finns och att de har

de resurser och den kapacitet de behéver for att tidigt
diagnostisera PAH

B Samlain och rapportera data om hur lang tid det tar fér

personer med PAH att fa en diagnos efter deras forsta
besok hos sjukvardspersonal

STéD{A PERSONER MED PAH ATT FA
TILLGANG TILL RATT VARD

Ge patienterna den information de behover for att fatta
informerade beslut om sin vard

Uppmuntra delat beslutsfattande mellan patienter och
sjukvardspersonal inom ramen fér multidiciplindra-team

Se till att patienterna erbjuds regelbundna
riskbedémningar och informeras av
sjukvardspersonalen om hela utbudet av tillgangliga,
evidensbaserade behandlingsalternativ

HJALPA MANNISKOR ATT LEVA SA
BRA SOM MOJLIGT MED PAH

Se till att patienter har tillgang till stédprogram/
utbildningsmaterial for att stodja dem i att bl
valinformerade patienter

Ge stod till vardgivare och anhoriga

Stodja en helhetssyn pa varden som inkluderar
psykologiskt och socialt stéd

Ge patienter och vardgivare information om andra
relevanta fragor, inklusive ekonomiskt stéd och
rattigheter for funktionsnedsattning
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STYRKOMMITTEN

early diagnosis @ best treatment e better quality of life ® finding a cure

X e
PHA EURDPE /# /4 PHA
European pulmonary hypertension association /
PHA Europe, Pulmonary Hypertension Association (PHA),
Europa Forenta staterna

E-post: PHA@PHAssociation.org
Webbplats: www.phassociation.org

E-post: info@phaeurope.org
Webbplats: www.phaeurope.org

<1\
ph

pulmonale hypertonie ev.

Hellenic Pulmonary Hypertension,
Greece

pulmonale hypertonie e.v.,
Tyskland

E-post: info@phev.de E-post: info@hellenicpulmonaryhypertension.gr

Webbplats: www.phev.de Webbplats: www.hellenicpulmonaryhypertension.gr

ONSKAD PATIENTRESA:

/
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MEDVETENHET koNTROLL ~ pAH CENTEp
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BESLUTSAM

— HOG RISK
- MEDEL RISK
h > LAG RISK

h

aware’

0000
phaware global association®,
Forenta staterna

E-post: info@phaware.global
Webbplats: www.phaware.global

PHSG

PULMONARY HYPERTENSION
INGAPOR

PH Singapore,
Singapour

E-post: admin@phsingapore.org
Webbplats: www.phsingapore.org

RESPEKTERAD

EGENMAKT

FAR STOD

SOCIEDAD LATINA DE
HIPERTENSION
PULMONAR

Sociedad Latina de Hipertension Pulmonar,
Latinamerika

E-post: info@sociedadlatinahp.org
Webbplats: www.sociedadlatinahp.org
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INSPIRERAD  DELAKTIG :
AV ANDRA NO7D!

TIDIG UPPTACKT Z\UNDERSGKNINGAR SNABB REMISS 'C DIAGNOS VILKEN SORTS
AV SYMTOM o PAH?
-) RATT NIVA PA PAH SPECIALIST
EFFEKTIVA KOMMUNIKATIONEN A
KAMPANJER FOR ATT ~ MELLAN PATIENT. FORSTA SA MYCKET
OKA KUNSKAPEN OM SJUKVARDSPERSONAL SOM MOTJLIGT
SJUKDOMEN OCH ANHORIGA

RISKBEDOMNING / BEHANDLING

STRUKTURERAD
UPPFOLINING

_ MALSATININGEN 3-6
AR ATT NA LAG RISK

MANADER SENARE

Z MULTIDICIPLINAR VARD ‘\

PATIENTFORENINGAR

DELAKTIG
[ BESLUT

HELHETSSYN

n
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STOD | SVERIGE
P AH Riksférbundet

SVERIGE HjartLung
Patientforeningen PAH Sverige Riksférbundet HjdrtLung
Webbplats: www.pah-sverige.se E-post: info@hjart-lung.se

Webbplats: www.hjart-lung.se

STOD RUNT OM | VARLDEN

A

phaawe

HTAP &&@ :

inetirax:10211/40150182 igéﬂg%ﬁ‘éﬁyiﬁ?ﬁﬁ'ﬁﬁ
WWwWWwW.pl aaustralia.com.au
Association d’Hypertension Artérielle Pulmonary Hypertension Association
Pulmonaire d’Algérie, Algeriet Australia (PHAA), Australien
E-post: htap.algerie@gmail.com E-post: admin@phaaustralia.com.au
Webbplats: www.htapalgerie.wixsite.com/htap Webbplats: www.phaaustralia.com.au

O

Lung

Foundation scleroderma

Australia australia
Lung Foundation Australia, Australien Scleroderma Australia, Australien
E-post: enquiries@lungfoundation.com.au E-post: hello@sclerodermaaustralia.com.au

Webbplats: www.lungfoundation.com.au Webbplats: www.sclerodermaaustralia.com.au
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