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Portopulmonell hypertension 

Bakgrund: 

Portopulmonell hypertension (PoPH) räknas till pulmonell arteriell 

hypertension (PAH), grupp 1 och definieras som en förhöjning av 

medelartärtrycket i lungkretsloppet (mPAP) utan annan genes än 

samtidig förekomst av portal hypertension. Det föreligger en ökad 

pulmonell vaskulär resistans i frånvaro av vänsterkammarsvikt. Aktuella 

riktlinjer definierar PAH utifrån mPAP, pulmonell vaskulär resistans 

(PVR) och inkilningstrycket i lungartärer (pulmonary artery wedge 

pressure – PAWP) (1): 

• mPAP > 20 mmHg 

• PVR > 2 WU (160 dynes/s per cm-5) 

• PAWP < 15 mmHg 

 
Med hänsyn till levertransplantation bedöms nedanstående definition av 

svårighetsgraden utifrån högersidig hjärtkateterisering som kliniskt 

relevant för patienter med PoPH (2): 

• Lindrig (20 mmHg ≤ mPAP < 35 mmHg) 

• Måttlig (35 mmHg ≤ mPAP < 45 mmHg) 

• Svår (mPAP ≥ 45 mmHg) 

 

Portopulmonell hypertension kan hos selekterade patienter utgöra en 

indikation för levertransplantation men medför också en ökad risk för 

perioperativa komplikationer. I samband med utredning för 

levertransplantation genomgår alla patienter ekokardiografi (UCG). 

Många patienter med svår leversjukdom har ett förhöjt lungartärtryck på 

grund av hyperdynamisk cirkulation utan att det föreligger en ökad 

pulmonell vaskulär resistens. I internationella riktlinjer finns olika 

rekommendationer kring vilken nivå på skattat högerkammartryck som 

ska föranleda invasiv utredning (3,4). 
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Utredning:  

Med stöd av en studie som utvärderade olika gränsvärden för 

ekokardiografiskt skattat systoliskt högerkammartryck (sPAP) (5), ska 

levertransplantationskandidater med ett sPAP > 45mmHg eller ett sPAP 

> 35mmHg i kombination med tecken till högerkammarpåverkan 

(högerkammardilatation med RVEDD >3,3 cm / hypertrofi / 

dysfunktion) utredas med högersidig hjärtkateterisering. Denna utredning 

kan ske redan som en del av den basala transplantationsutredningen på 

det regionsjukhus patienten hör till. I annat fall genomförs en högersidig 

hjärtkateterisering på kardiologen Sahlgrenska Universitetssjukhuset i 

samband med slutbedömningen innan transplantationskonferens. 

Kontroll av NT-proBNP kan användas för ytterligare riskstratifiering. 

Behandling av PoPH 

Behandling av pulmonell hypertension ska ske i samarbete med ett PAH 

center. Principiellt kan alla läkemedel som används vid pulmonell 

arteriell hypertension av annan genes också användas hos patienter med 

PoPH. PoPH-patienter är inte representerade i registreringsstudier för 

PAH-läkemedel. Den enda randomiserade studien på PoPH visade en 

signifikant sänkning av PVR men inga skillnader i sekundära kliniska 

utfallsmått (6). Vid val av behandling måste hänsyn tas till graden av 

patientens underliggande leversjukdom. 

Levertransplantation 

Mortaliteten i samband med levertransplantation ökar om 

medelartärtrycket överstiger 35 mmHg där äldre studier visar en 

perioperativ mortalitet på ca 50% (7). Mortaliteten är särskild hög vid 

mPAP > 50mmHg varför detta värde i regel betraktas  som en absolut 

kontraindikation mot levertransplantation (8). 

För patienter som ska genomgå en levertransplantation rekommenderar 

The International Liver Transplant Society (2) ett mål på antingen: 

-  mPAP < 35 mmHg och en PVR < 5 WU (400 dynes/s per cm-5) 

eller 

- PVR < 3 WU (240 dynes/s per cm-5) för patienter med mPAP > 

35mmHg 
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