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Portopulmonell hypertension

Bakgrund:

Portopulmonell hypertension (PoPH) réknas till pulmonell arteriell
hypertension (PAH), grupp 1 och definieras som en férhdjning av
medelartartrycket i lungkretsloppet (mPAP) utan annan genes an
samtidig férekomst av portal hypertension. Det foreligger en 6kad
pulmonell vaskular resistans i franvaro av vansterkammarsvikt. Aktuella
riktlinjer definierar PAH utifran mPAP, pulmonell vaskular resistans
(PVR) och inkilningstrycket i lungartarer (pulmonary artery wedge
pressure — PAWP) (1):

e mMPAP > 20 mmHg
e PVR>2WU (160 dynes/s per cm-5)
e PAWP <15 mmHg

Med hénsyn till levertransplantation bedoms nedanstaende definition av
svarighetsgraden utifran hdgersidig hjartkateterisering som kliniskt
relevant for patienter med PoPH (2):

e Lindrig (20 mmHg < mPAP < 35 mmHg)
e Mattlig (35 mmHg<mPAP <45 mmHg)
e Svar  (mPAP >45 mmHg)

Portopulmonell hypertension kan hos selekterade patienter utgéra en
indikation for levertransplantation men medfor ocksa en 6kad risk for
perioperativa komplikationer. | samband med utredning for
levertransplantation genomgar alla patienter ekokardiografi (UCG).
Manga patienter med svar leversjukdom har ett forhojt lungartartryck pa
grund av hyperdynamisk cirkulation utan att det foreligger en dkad
pulmonell vaskular resistens. | internationella riktlinjer finns olika
rekommendationer kring vilken niva pa skattat hogerkammartryck som
ska foranleda invasiv utredning (3,4).
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Utredning:

Med stod av en studie som utvarderade olika gransvarden for
ekokardiografiskt skattat systoliskt hdgerkammartryck (sPAP) (5), ska
levertransplantationskandidater med ett SPAP > 45mmHg eller ett SPAP
> 35mmHg i kombination med tecken till hdgerkammarpaverkan
(hogerkammardilatation med RVEDD >3,3 cm / hypertrofi /
dysfunktion) utredas med hogersidig hjértkateterisering. Denna utredning
kan ske redan som en del av den basala transplantationsutredningen pa
det regionsjukhus patienten hor till. 1 annat fall genomfors en hdgersidig
hjartkateterisering pa kardiologen Sahlgrenska Universitetssjukhuset i
samband med slutbedémningen innan transplantationskonferens.
Kontroll av NT-proBNP kan anvéndas for ytterligare riskstratifiering.

Behandling av PoPH

Behandling av pulmonell hypertension ska ske i samarbete med ett PAH
center. Principiellt kan alla lakemedel som anvénds vid pulmonell
arteriell hypertension av annan genes ocksa anvandas hos patienter med
PoPH. PoPH-patienter ar inte representerade i registreringsstudier for
PAH-lakemedel. Den enda randomiserade studien pa PoPH visade en
signifikant sankning av PVR men inga skillnader i sekundara kliniska
utfallsmatt (6). Vid val av behandling maste hansyn tas till graden av
patientens underliggande leversjukdom.

Levertransplantation

Mortaliteten i samband med levertransplantation 6kar om
medelartartrycket overstiger 35 mmHg dar aldre studier visar en
perioperativ mortalitet pa ca 50% (7). Mortaliteten ar sarskild hog vid
mPAP > 50mmHg varfor detta varde i regel betraktas som en absolut
kontraindikation mot levertransplantation (8).

For patienter som ska genomga en levertransplantation rekommenderar
The International Liver Transplant Society (2) ett mal pa antingen:

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

- PVR < 3 WU (240 dynes/s per cm™) for patienter med mPAP >
35mmHg
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