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Pulmonell arteriell hypertension (PAH) och kronisk
tromboembolisk pulmonell hypertension (CTEPH)
ar kroniska sjukdomar som kraver livslang behand-
ling [1]. Patientgrupperna ar forhallandevis sma med
en incidens for respektive sjukdom pa 5 respektive 2
personer per miljon invanare och ar [2, 3]. Cirka 500
patienter med pulmonell arteriell hypertension och
240 med kronisk tromboembolisk pulmonell hyper-
tension levde i Sverige 2017 [2, 3]. Pulmonell arteriell
hypertension drabbar fraimst kvinnor och en tredje-
del insjuknar innan de fyllt 50 ar, men konsskillnaden
planar ut med alder (Figur 1). Kronisk tromboembolisk
pulmonell hypertension drabbar oftare mén, och 75
procent av dem som insjuknar ar dldre &n 60 ar.

Med tanke pa sjukdomarnas komplexa karaktar och
behandling bor utredning, behandling och uppf6lj-
ning skotas av erfarna specialistteam pa nagot av Sve-
riges sex PAH/CTEPH-expertcentrum [2].

Under 2015 genomforde vi en enkatstudie dar alla
patienter med dessa diagnoser och registrerade i det
svenska PAH-registret (SPAHR [2]) inbjods att del-
ta. Alla svenska PAH/CTEPH-expertcentrum deltar
i SPAHR, och den nationella tickningsgraden ar >85
procent [2]. Enkdterna inneholl fragor om hur patien-
terna upplevde information avseende sjukdom, dia-
gnos, behandling och vard samt deras sociala stod och
formaga att hantera kronisk sjukdom, foljsamhet till
lakemedel och livskvalitet.

Syftet med denna rapport ar att ssmmanfatta resul-
taten som bidrag till kommande nationella riktlinjer
for vard av patienter med dessa sjukdomar samt inspi-
rera vardpersonal till fortsitt utveckling av vardpro-
gram for att ge Annu battre stdd till patienter.

Enkit till 440 patienter

Enkaten skickades till 440 patienter, varav 74 procent
returnerade komplett ifyllda frigeformulir. Delta-
gandet var jamnt fordelat 6ver landet. Medelaldern
hos deltagarna var 66 + 14 ar, och 58 procent var kvin-
nor.Tva tredjedelar var diagnostiserade med PAH och

»Informationen behdver upprepas, fornyas och vali-
deras allteftersom sjukdomen fortskrider, maendet
forandras och behandlingsstrategier uppdateras...«
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en tredjedel med CTEPH, och 95 procent behandlades
med PAH-specifika ldkemedel. I snitt var det 5 ar se-
dan patienten diagnostiserats med sjukdomen.

Information till patienterna

Vad patienterna hor och ldser om sin sjukdom och be-
handling har stor betydelse for hur de hanterar sin si-
tuation och foljer rad om likemedel och livsstil. PAH/
CTEPH-teamet ger muntlig och skriftlig information
om det stod varden erbjuder inom t ex medicin och
omvirdnad och psykosociala behov eller ekonomiskt
stod i samband med diagnos och mottagningsbesok.
Informationen behéver upprepas, férnyas och valide-
ras allteftersom sjukdomen fortskrider, maendet for-
dndras och behandlingsstrategier uppdateras [4, 5].
Patientforeningar spelar en viktig roll i att ge infor-
mation, och sjukvarden kan héar bistd med kontakt.

I var studie angav 60 procent att de var néjda med
den information de fatt och att den var till hjalp for
att hantera sjukdomen [6]. Mest ndjda var patienter-
na med information om sjukdomen och undersok-
ningar (Figur 2). Trots att manga var noéjda ville 45
procent ha mer information, framfor allt om rehabili-
tering, trining och arbete men dven om mojligheten
att bli botad. Att vara yngre an 65 ar, ha ett bra stod
och socialt nitverk samt god forméga att hantera sin
diagnos var relaterat till att vara nojd med informa-
tionen. Patienter med hogre utbildningsniva 6nska-
de mer information dn de med lagre utbildningsniva.

HUVUDBUDSKAP

e Vardagen for patienter med pulmonell arteriell hyper-
tension (PAH) eller kronisk tromboembolisk pulmonell
hypertension (CTEPH) férandras pa grund av symtom
och psykosociala faktorer orsakade av sjukdomen och
lakemedelsbehandling.

e Vara studier visar att merparten av svenska patienter
med dessa sjukdomar ar néjda med den information
de fatt men trots detta 6nskar mer. Darfor bor informa-
tionen upprepas regelbundet och kontroller géras att
patienterna forstatt budskapet och tagit det till sig.

o For att 0ka patienters och narstaendes kunskap om
sjukdomen, vikten av féljsamhet till behandling och
livskvaliteten ar det viktigt att det multidisciplinara sjuk-
vardsteamet vid det PAH/CTEPH-expertcentrum som
patienten ar ansluten till ger kontinuerlig och upprepad
information.
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Endast 3 procent angav att de ville ha mindre eller
ingen information.

De som ansag att de fatt mycket eller mattlig infor-
mation om lakemedelsbehandlingen upplevde i hogre
grad att de hade nytta av behandlingen och sag farre
risker med ldkemedelsanvindning.

Halsorelaterad livskvalitet
Trots positiv utveckling av behandling for bada sjuk-
domarna har manga patienter symtom som paverkar
mojligheterna att delta i dagliga aktiviteter som arbe-
te, motion och umgéange med familj och védnner [7, 8].
var studie [9] visade att patienter i Sverige med
dessa sjukdomar har mattligt nedsatt hilsorelaterad
livskvalitet (HRQOL; health-related quality of life)
jamfort med resultaten i en svensk befolkningsstu-
die [10]. En subgruppsanalys visade att patienter med
pulmonell arteriell hypertension sekundart till bind-
vavssjukdom hade sdmre livskvalitet &n patienter
med idiopatisk sjukdom. Det var ingen skillnad i livs-
kvalitet mellan patienter med idiopatisk pulmonell
artiell hypertension eller kronisk tromboembolisk
pulmonell hypertension.

Patienter med lagre livskvalitet hade svarare att
hantera sin diagnos, upplevde mer stress 6ver sjukdo-
men och sa sig ha mindre socialt och kdnslomassigt
stod dn de som skattat sin livskvalitet i paritet med
eller Gver ett svenskt tvirsnitt. De med lagre livskva-
litet rapporterade ocksa att de, trots att de forstod vik-
ten av att ta sina PAH-specifika ladkemedel, 4and4 kan-
de stor oro for behandlingens biverkningar.

Foljsamhet till likemedelsbehandling
Eftersom behandling med PAH-ldkemedel kan medfo-
ra biverkningar, kan det vara pedagogiskt utmanande
att motivera en patient vars symtom inte alltid méarks
pa daglig basis att f6lja en foreskriven behandlings-
plan och att fortsitta ta sina likemedel resten av livet
[12]. Fran halso- och sjukvarden finns en forvantan att
patienter tar sina lakemedel sasom foreskrivits.
Resultaten fran den aktuella studien visade att en-
dast 57 procent av patienterna sa sig ta sina likemedel
enligt anvisningar, trots att néstan alla (95 procent)
forstod vikten av och anledningen till att de maste ta
sina lakemedel [11]. Av dem som inte tog sina ldkeme-
del som foreskrivet angav 20 procent glomska som or-
sak. Nastan halften (47 procent) sa sig ha stor oro for
biverkningar och andra effekter av lakemedlen, en
moijlig orsak till den bristande foljsamheten. P4 fra-
gan om de nagon gang minskat dosen eller slutat ta
medicin darfor att den fick dem att ma sdmre, utan att
tala om det for lakaren, svarade 6 procent jakande.
Det fanns ingen skillnad i foljsamhet till behand-
ling mellan konen, men daremot forsiamrades f6lj-
samheten ju langre tid som gatt sedan behandlingen
paborjades (Figur 3).

Informationens betydelse

1Sverige ar patienter med dessa sjukdomar i stort sett
alltid anknutna till ett PAH/CTEPH-expertcentrum.
Tillgdngen till specialistvard och engagerade team bi-
drar troligen till att manga av patienterna i studien,
trots allvarliga och kroniska diagnoser, hade en livs-
kvalitet som endast var mattligt nedsatt [9] jamfort
med en generell svensk population [10]. Att svarsfre-
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» Aldersfordelning vid diagnos uppdelad for diagnos och kon. Alla patienter registrerade i svenska
PAH-registret 31 december med diagnos PAH (pulmonell arteriell hypertension) (n = 884) och med
diagnos CTEPH (kronisk tromboembolisk pulmonell hypertension) (n = 344). (Med tillstand fran
svenska PAH-registret [1].)

FIGUR 2. Patientndjdhet med information
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» Andel patienter som var tillfredsstéllda med den information de fatt.

FIGUR 3. Foljsamhet till :Akemedelsbehandling
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» Hog, medelhdg och lag folisamhet till IAkemedelsbehandling vid
1respektive >5 ar efter diagnos (= start av behandling).
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kvensen kan sédgas vara ovanligt hog for en skriftlig
enkatundersokning kan tolkas som att malgruppen
har ett intresse att bidra till 6kad kunskap om sjukdo-
men och hur varden kan forbattras [6,9,11].

Men studien visar dven pa forbattringsmojligheter.
Information som ges till patienten och narstidende om
sjukdomen och dess behandling, hur vardagen paver-
kas, behovet av socialt stdd och vilken hjélp som finns
att fa ar faktorer av stor betydelse for patientens an-
passningsforméga. En majoritet av patienterna i stu-
dien var néjda med den information de fatt och ansag
att den varit till hjalp f6r att hantera sjukdomen, men
néstan hilften onskade dnda att fi mer information
[6]. Detta dr en paminnelse om att information bor
upprepas allteftersom sjukdomen fortskrider och be-
handlingsstrategier férandras, men ocksa om vikten
av att vardpersonalen kontrollerar att patienten for-
statt, tagit till sig och kommer ihag informationen vid
aterkommande besok.

Den PAH-specifika behandlingen bestir av poten-
ta vasodilaterande likemedel dar bristande foljsam-
het bidrar till medicinska komplikationer, férsamrad
livskvalitet och ineffektiv anvindning av sjukvardens
resurser [13]. I studien forstod néstan alla patienterna
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For patients living with chronic conditions, the daily

life will change due to symptoms, drug treatment, and
psychosocial factors caused by the disease. Our studies
show that Swedish patients with PAH or CTEPH are
satisfied with the information they have received, but still
have a wish for more. Therefore, it is important to repeat
the information on a regular basis and to make sure that
patients have understood and remember the messages.
In order to increase the knowledge about their disease,
improve compliance with treatment and quality of life,
patients and next of kin should continuously be informed
by the multidisciplinary team at the PAH/CTEPH-

specialist care centers.
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