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Inngangur

Tilgangur pessara leidbeininga er ad studla ad markvissri greiningu og medferd lungnahaprystings og ad vekja athygli 4
bessu heilbrigdisvandaméli. Tidni lungnahdprystings er 6pekkt hérlendis en i &rsbyrjun 2015 eru um 7 til 10 sjuklingar &
serteekri lyflamedferd en atla megi ad algengi lungnahdprystings af WHO flokki-1 séu um 15 tilfelli & milljén ibua.

Pessar leidbeiningar taka einkum mid af radleggingum sem gefnar voru Ut eftir 5tu heimsradstefnuna um
lungnahaprystingi (World Symposium) sem haldin var { Nice i Frakklandi &rid 2013 (1-3). Ahersla er 16gd & uppvinnslu og
medferd sjuklinga med lungnahaprysting af flokki 1 en auk pess er fjallad stuttlega um adra flokka sjikddmsins.

Hofundar: Sif Hansdéttir, Hronn Hardardéttir, Hjortur Oddsson

Umsagnaradilar: Gunnar Gudmundsson, Inga S. prainsdéttir, Gerdur Grondal

Skammstafanir og ordskyringar
i texta eru notadar erlendar og innlendar skammstafanir til ad hafa textann audveldari yfirferdar.

»  ALK-1, activin receptor-like kinase 1

»  BMPR2, bone morphogenic protein receptor type I

»  CAV1, caveolin-1

» (O, cardiac output

»  (l, cardiac index

»  cMRI, cardiac MRI

»  CTEPH, chronic thromboembolic pulmonary hypertension, lungnahaprystingur vegna langvinns lungnablédsegareks
»  EKG, hjartalinurit

» ENG, endoglin

»  HIV, human immunodeficiency virus

»  hPAH, hereditary PAH

»  HRCT, haskerput6lvusneidmynd af lungum

»  IPAH, idiopathic pulmonary arterial hypertension

»  LH, lungnahaprystingur

»  LVEDP, left ventricular diastolic pressure

»  PAH, pulmonary arterial hypertension

»  PAP, pulmonary arterial pressure

»  mPAP, medal lungnaprystingur

»  PAWP, pulmonary arterial wedge pressure, lungna fleygprystingur
»  PCH, pulmonary capillary hemangiomatosis

»  PEA, pulmonary endarterectomy

»  PPHN, persistent pulmonary hypertension of the newborn, vidvarandi lungnahaprystingur hja nyfeeddum
»  PVOD, pulmonary veno-occlusive disease

»  PVR, pulmonary vascular resistance

»  SF, starfsgetuflokkun

»  TEE, transesophageal echocardiogram, vélindadmun af hjarta
» TPG, transpulmonary gradient

»  TS-angio, tolvusneidmynd af lungnaslagedum

»  TTE, transthoracic echocardiogram, hjartadmun um brjdéstvegg,
»  Vasoreactivity test, vikkunarprof

»  WHO, World Health Organization
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Kafli 1. Skilgreiningar og flokkun a lungnahaprystingi

Lungnahabrystingur (LH) er blédaflfraedilegt og lifedlismeinafraedilegt stand. Blddaflfreedilega er LH skilgreindur sem
hakkun & medalprystingi i lungnaslaged (meanPAP > 25 mmHg) i hvild malt i hjartabraedingu (3). Pegar brystingur i
vinstra hluta hjarta er haekkadur (PAWP eda LVEDP) er talad um handan-héraeda LH og pegar hann er edlilegur um for-
hdraeda LH, sjé toflu 1.

Edlilegur medalprystingur i lungnaslagaed i hvild er 14 + 3 mmHg par sem efri edlilegu prystingsmérk eru 20 mmHg. porf
er & frekari rannsoknum til ad varpa ljosi & hvort og ba hvernig bregdast eigi vid pegar medalprystingur i lungnaslagaed er &
bilinu 21 - 25 mmHg eda begar lungnaprystingurinn er einungis haekkadur vid dreynslu (3-6).

Tafla 1. Blodaflfraedileg skilgreining & lungnahaprystingi

lungnahaprystingur

Lungnafleygpr. < 15 mmHg
Hjartautfall edlilegt eda skert

Skilgreining Nidurstddur maelinga Kliniskir flokkar (sja toflu 2)
Lungnahdaprystingur (LH) Medal PAP > 25 mmHg Allir flokkar
For-hdraeda (pre-capillary) Medal PAP > 25 mmHg LH af flokki 1

LH vegna lungnasjukdéms, flokkur 3

LH vegna lungnablédsegareks, flokkur 4

LH af dljosum toga eda fjdlpaettum dsteedum,
flokkur 5

Handan-haraeda (post-capillary)
lungnahaprystingur

Medal PAP > 25 mmHg LH vegna sjukdoms vinstra megin i hjarta,

flokkur 2
Lungnafleygpr. > 15 mmHg

Hjartautfall edlilegt eda skert

Rétt er ad taka fram ad pad getur verid erfitt ad greina & milli lungnaslagaedahdaprystings af flokki 1 (pulmonary arterial
hypertension eda PAH) og lungnahaprystings vegna lagbilsbilunar (diastolic dysfunction) sem tilheyrir flokki 2. Sjuklingar
med lagbilsbilun geta verid med PAWP < 15 mmHg i hvild og sjuklingar med LH af flokki 1 sem eru med mikla haegri
hjartabilun geta verid med PAWP > 15mmHg. Alltaf skal hafa kliniska dhaettupaetti i huga pegar verid er ad tulka
blodaflfraedilegar nidurstodur.

Lifedlismeinafraedilega skiptir WHO lungnahébrysting i 5 kliniska flokka eftir undirliggjandi orsok og svorun vid medferd.
Pad er lykilatridi vid greiningu ad gera itarlega uppvinnslu til ad dkveda hvada kliniska flokki lungnahébrystings vidkomandi
sjuklingur tilheyrir (kafli IT) bar sem medferd er mjog mismunandi & milli flokka (kafli I11).

Flokkun lungnahaprystings hefur tekid miklum breytingum fré pvi hin var fyrst sett fram &rid 1973. Flokkunin var sidast
endurskodud &rid 2013 (tafla 2) (2).
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Tafla 2. Endurskodud klinisk WHO flokkun lungnahaprystings (Nice, 2013) (2)

1. Haprystingur i lungnaslageedum (pulmonary arterial hypertension - PAH)
1.1 Frumkominn PAH
12 Arfgengur PAH

1.2.1  BMPR2

122 ALK-1, ENG, SMAD9, CAV1, KCNK3

123 Opekkt

13 Orsakadur af lyflum og eiturefnum (tafla 3)
14 Tengdur

141 Bandvefssjikddmum

142 HIV sykingu

1.43  Habrystingi i porteed

144  Medfeddum hjartagalla

145  Bl6d0gdusott (schistosomiasis)

1" Lungna blaadateppusjukdémur (PYOD) og/eda lungnahdraeda hemangiomatosis (PCH)
1" Vidvarandi lungnahéprystingur hja nyfeeddum (PPHN)

2. Lungnahdprystingur vegna vinstri hjartasjikdoms

2.1 Slagbilsbilun

2.2 Lagbilsbilun

2.3 Lokusjukdomur

2.4 prenging & innfldi/utfledi fré vinstra hjarta og medfaeddir hjartavodvakvillar

3. Lungnahaprystingur vegna lungnasjukdéma og/eda surefnispurrdar
3.1 Langvinn lungnateppa
32 Millivefs lungnasjikdémur
33 Adrir lungnasjukdémar sem valda herpu og teppu
34 Keefisvefn
35 Lungnablodru vanéndun
3.6 Buseta hatt yfir sjdvarmali
3.7 Lungnavanproski

4. Lungnahaprystingur vegna langvinns lungnablodsegareks
4.1 Chronic thromboembolic pulmonary hypertension — CTEPH

5. Lungnahdprystingur af dskyrdum toga, tengt
5.1 Blodsjuikddmum: langvinnt blodlysublodleysi, hvitblaedi (myeloproliferative disorders), miltisbrottndm
52 Kerfisbundnum sjuikdomum: sarkliki, Langerhans frumu histiocytosis i lungum, lymphangioleiomyomatosis
5.3 Efnaskiptasjukdomum: glykogen ofhledslusjukdémur, Gauchers sjukdémur og skjaldkirtilssjukdémar

54 Annad: teppa vegna axlisvaxtar i lungnaslagaedum, trefjandi midmeetisbolga, langvinn nyrnabilun og
kaflaskiptur (segmental) lungnahdprystingur
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Tafla 3. Lyf og eiturefni sem geta valdid lungnahaprystingi (2)

Oruggir orsakavaldar Aminorex, fenfliramin, dexfenfltiramin, benflrorex, eitrud repju olia, SSRIs*

Liklegir orsakavaldar Amfetamin, metamfetamin, L-tryptofan, dasatinib

Mbgulegir orsakavaldar | Kdkain, phenylpropandlamin, Johannesarjurt, krabbameinslyf, Interferon og ,
amfetamin skyld Iyf

* Selective serotonin reuptake inhibitors (SSRIs) eru dhattupattur fyrir vidvarandi lungnahaprysting hja nyfeeddum ef Iyfin
eru notud af médur & medgongu (sérstaklega eftir 20 vikna medgongu).
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Ef einkenni sjuklings vekja grun um lungnahaprysting er hjartadmun fyrsta sértaeka rannsoknin sem & ad gera. Ef
hjartadmun bendir til lungnahaprystings skal gera frekari uppvinnslu skv. greiningarferli (mynd 1).

Orsok lungnahaprystings er oftast 6nnur en frumkominn lungnahaprystingur (tafla 2).

Mynd 1. Greiningarferli vid grun um lungnahaprysting

Flokkur 2:

Sjukdomar i
vinstri hluta hjarta,

hjartabilun

fhuga flokk 4:
CTEPH

fhuga flokk 1¢
PCOD/PCH

Einkenni og skodun vekja
grun um LH
Skodun, EKG, lungnamynd,

blodrannsoknir/BNP
Hiartaomun | 1277 , Leita ad 60rum
Bendir til LH  Net orsokum fyrir
e einkennum
sjuklings
4 |
- l' - Flokkur 3:
S B , Lungna-
<—i fhuga algengar orsakir fyrir LH : sjukdomur
"""""""""""""" og/eda
] surefnisskortur
Blastursprof, /
, | svefnrannsokn og R
i HRCT i |

Flokkur 2 eda 3 stadfestur
I,

Nei |

- .. QR |

Segmental
perfusion
breytingar

Ondunar- og

Frekari rannsoknir
sja mynd 2
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l fyrir einkennum
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mmHg
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Frekari rannsoknir ad
undirliggjandi orsok LH,
sja mynd 2
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Hjartadmun:

Hjartadmun er rannsokn sem hentar vel til ad meta hjartavodva- og hjartalokustarfsemi og er ekki mikid inngrip fyrir
sjukling. Haegt er ad daetla prystingsfall yfir priblodkuloku og pannig dbeint daetla prysting i lungnablodrés (7). Hafa skal
i huga ad hjartaomun er ekki bein maling a prysting og getur pvi baedi van- og ofmetid alvarleika LH (8). Gott mat &
starfsemi vinstri slegils er einnig mikilvaegt dsamt godri skodun a hjartalokum og Utilokun @ medfaeddum hjartagdllum.
Radlagt er ad gera loftbolurannsokn (bubble study) til ad meta hjéveitu (shunt) fra haegri til vinstri.

i hjartabmun 4 ad meta nedangreindar breytur vid grun um lungnahaprysting:

1. Steerd hjartaholfa, slagbils og lagbils starfsemi slegla.

2. Meta truflun & edlilegri slokun vinstra slegils.

3. Lokustarfsemi og leka yfir priblodkuloku sem oftast er til stadar vid lungnaprysting. Ef leki er stadfestur er hann
meeldur ndkveemlega og haegri slegilsstarfsemi metin, staerd eda vidd i lok lagbils (sjd toflu 4).

Tafla 4. Tengsl leka um priblodkuloku vid hjartadmun og samsvarandi lungnaprystingur

Ekki haekkadur prystingur <2,8 m/sek <36 mmHg
Maogulega haekkadur prystingur 2,9-34 m/sek 37-50 mmHg
Sennilega lungnahaprystingur >34 m/sek > 50 mmHg

Hjartaomun er audveld rannsokn en stundum er ekki haegt ad f& godar myndir sokum skopunarlags sjuklings eda annarra orsaka.
Ef sjuklingur er sterklega grunadur um lungnahaprysting og 6fullnaegjandi upplysingar fast vid hjartadmun parf ad gera haegri
hjartapraedingu.

Haegri hjartapraeding:

Naudsynlegt er ad gera haegri hjartabraedingu til ad i) stadfesta greiningu LH, ii) til pess ad f& ndkvaemar
brystingsmeelingar, iii) til ad meta Utfall hjarta og iv) i voldum tilfellum til pess ad gera vikkunarprof.

Haegri hjartapraedingu 4 ad gera:

a. Hja sjuklingum med hakkadan prysting i lungnabldaed vid hjartadmskodun sem bendir til ad
medalprystingur { lungnablddrasinni sé meiri en 25 mmHg an pekktrar skyringar.

b. Ef efri lungnaprystingur vid hjartadmun er meira en 50mmHg an skyringar.

C. Til ad gera vikkunarprof.

Vid heegri hjartapraedingu & ad meta eftirfarandi (3):
1. prysting (slagbils og lagbils dsamt medalprystingi) i haegri gatt og slegli dsamt lungnaslagaed.
Fleygprysting (PAWP i lok iténdunar) til mats & prystingi i vinstri hluta hjartans.
Hjartadtfall med adferd Ficks.
Vidnam (PVR) i lungnablddrés.
Mettun & blodi i efri holaed, lungnaslagaed og i ttlaegu slagaeedablddi til ad meta hjaveitu (shunt).

Ef sjuklingur er med kliniska dhaettupaetti fyrir lagbilsbilun en PAWP er < 15 mmHg skal ihuga vokvagusu (500 mL &

5-10 min) eda létta dreynslu og endurtaka prystingsmeelingar.

7. Vikkunarprof hj sjaklingum med frumkominn LH, arfbundinn LH eda LH vegna lyfja eda eiturefna. Vid vikkunarprof
& ad nota stuttvirk lyf svo sem NO og epoprostendl (sjé toflu 5). Vikkunarprof a ekki ad gera hjé ostédugum
sjuklingum eda sjuklingum med lagt utfall hjarta.

8. Vid abendingu & ad gera vinstri preedingu samtimis (LVEDP og/eda kransadar). ihuga sérstaklega ef hjartaémun

bendir til slag- eda lagbilsbilunar og hja sjuklingum med dhaettupaetti fyrir kransaedasjikdém eda lagbilsbilun.

o UAx NN

Ef LH hefur verid stadfestur med haegri hjartapraedingu parf ad gera frekari rannsoknir til greiningar eda Utilokunar a
undirliggiandi orsék (mynd 2).
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Tafla 5. Gjof lyfja vid vikkunarprof i haegri hjartapradingu

Epdprostendl i &d 3min 2 - 12 ng/kg/min 2 ng/kg/min 10 min
NO inndndun 5-10 sek 10-20 p.p.m 5 min

Jakvaed svorun & vikkunarprofi er skilgreind sem > 10 mmHg laekkun & medallungnaprystingi og ad medallungnaprystingsgildi
< 40 mmHg sé ndd med dbreyttu eda auknu hjartattfalli. Sjuklingar med jakvaeda svérun hafa um pad bil helmings likur &
arangri af hdskammta medferd med kalsiumgangahamla. Ef engin svorun feest vid vikkunarprof getur verid heettulegt ad nota
kalsiumgangahamla.
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Mynd 2. Rannsoknarferli vid stadfestan lungnahaprysting

Lungnahaprystingur stadfestur
med haegri hjartapraedingu
mPAP > 25 mmHg
PAWP < 15 mmHg

Kari ki | Blodflzdiskann LH i kjolfar
Frekari rannsoknir f =) ¢ ungum, endurtekins
leit ad undirliggjandi [~ TS-angio af™""] s ]
orsok lungum lungna
/
Klinisk teikn, /
PVOD/PCH o~ HRCT, gigtarprof
/ Bléarann\winir
Sjukrasaga g ..
Bandvefs- SC}{ISt(V)SOInlaS.IS og
jukdoé . ) orsok ur flokki 5
Sjukdomur Omun af lifur,
lifrarensim
Lyf/eiturefni HIV prof TTE \ LH tengdur
TEE r 4 . .
/ cMRI portedarhaprystingi
HIV Langvinnur
hjartasjutkdomur
y
Frumkominn/erfanlegur LH

Gera parf sértekar rannsoknir til stadfestingar eda utilokunar & undirliggjandi orsokum:

1. Hja 6llum sjuklingum eetti ad gera skimunar gigtarpréf (ANA, RF og anti-CCP) til Utilokunar & undirliggjandi
bandvefssjuikdomi.

2. Mikilvaegt er ad fara vel yfir lyflasogu sjuklings sem greinist med LH, jafnvel tugi éra aftur i timann (tafla 4).
3. Omskodun af lifur med doppler til ttilokunar & skorpulifur og porteedarhaprystingi.

4. Almennar blodmeinafraedirannsoknir il ad greina/dtiloka langvinna blédlysu eda adra blodsjukddma sem geta
valdid LH.

5. Ondunar- og blodflaediskann (V/Q scann) af lungum atti ad gera hjg dllum sjuklingum med LH til ad leita ad
langvinnu blddsegareki til lungna sem veeri haegt ad medhéndla & sértaekan hatt.

6. /damynd af lungnaedum med tolvusneidmyndatéku og lungnaslagaedamyndatoku ma ihuga en baer rannsoknir
koma ekki i stad ondunar- og blodfleediskanns.
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Kafli I1l. Medferd lungnaslagaedahaprystings af flokki 1

Betri skilningur & lifedlismeinafraedi LH af flokki 1 hefur leitt til honnunar & sértaekum lyfjum sem gagnast sjuklingum med
bennan flokk LH. Ekki hefur verid synt fram & ad pessi Iyf hjdlpi sjuklingum med LH af 6drum orsokum og pvi er Iykilatridi
ad ljuka fullri uppvinnslu & orsokum adur en medferd er hafin. Vid kvardanatéku um medferd vid LH ber ad hafa i huga
ad an medferdar mé buast vid versnun sjikdomsins med verri horfum (tafla 6). Markmid lyflamedferdar beinist ad pvi ad
baeta dreynslugetu, kliniskt dstand, lifsgaedi og nd peim pattum sem samsvara betri horfum sbr. tafla 6 (9).

Tafla 6. Breytur til mats & horfum vid lungnahdprysting

Betri horfur Breyta Verri horfur
Ekki til stadar Klinisk teikn um hagri hjartabilun Til stadar
Haeg versnun Hradi versnunar einkenna Hr6d versnun
Ekki il stadar Yfirlid Til stadar

I/l Starfsgetuflokkur NYHA, sjé toflu 7 \%
>500m 6 min. génguprof <300m

Héamarks strefnisupptaka (VO2)

Areynsluprof

Hamarks strefnisupptaka (VO2)

Prystingur i haegri gatt <8 mmHg og

> 15 ml/min/kg <12 ml/min/kg
Edlilegt NTproBNP Mikid haekkad og hakkandi
Enginn vokvi i gollurshtsi og prystingsfall o - - .
yfir briblodku > 2,0 cm Hiartabmun Vokvi i gollurshusi og prystingsfall yfir

briblodku < 1,5 cm

Cl>2,5 |/min/m2

Blodaflsfraedilegir paettir

Prystingur i haegri gétt >15 mmHg edaCl <
2,0 I/min/m2

Tafla 7. Starfsgetuflokkun (SF) - New York Heart Association (NYHA)

Starfsgeta skv. NYHA

Flokkur

Engin skerding & preki; venjuleg dreynsla leidir ekki il
dedlilegrar preytu, maedi eda hjartslattareinkenna.

Vaeg skerding & preki; engin einkenni i hvild en venjuleg
areynsla veldur preytu, maedi eda hjartslattareinkennum.

koma fram vid litla dreynslu.

Mikil skerding & preki; engin einkenni  hvild en pau

Il

Sjuklingur getur ekkert gert &n pess ad fa einkenni; pau
eru oft til stadar i hvild og aukast vid minnstu &reynslu.

v

A sidustu drum hafa ordid miklar og orar framfarir i medhéndlun & LH. | upphafi parf ad lita til naudsynlegrar studnings-
medferdar og almenns eftirlits. Helstu sértaeku Iyfin vid lungnahaprystingi koma ur fjérum lyfjaflokkum; 1) endopelin hemlar,
i) 5-fosfodiesterasa hemlar, iif) cGMP 6rvar og iv) prostaglandin hlidstaedur. Medferd med pessum lyfjum skal vera i
hondum sérfraedileekna med reynslu i greiningu og medhondlun lungnahaprystings og med sampykki Lyfjanefndar LSH.
Flaedirit um medferd LH md sj @ mynd 3. Reglubundid drangursmat skal gera eins og fram kemur i toflu 8.
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Mynd 3. Fladirit um medferd haprystings i lungnaslageedum (PAH) (1)

Almennt eftirlit og studningsmedferd

Endurhafing undir eftirliti Bl6dpynning: Ef IPAH, hPAH
Fordast mikla areynslu eda PAH vegna lyfja (Ila-C)
Fordast pungun bvagrasilyf (I-C)
Infltensu og pneumokokka bolusetningar Surefni (I-C)
Digoxin (IIb-C)
v

Radgjof sérfredinga um LH

]
] - Hegri hjartapraeding +/- ] -
+ vikkunarpréf = |&———] vikkunarpréf —>»{ - vikkunarprof
v /
SF I-11I
kalsium- Starfsgetu- | Sértaek lyf
v SF 11 Ambrisentan, bosentan, macitentan, riociguat,
Go6d svorun | r----+ o sildenafil, tadalafil
(SF I-1I) M Nei ;" BRI Ambrisentan, bosentan, epoprostenol i.v., iloprost
. - inh, macitentan, riociguat, sildenafil, tadalafil,
P treprostinil s.c., inh.
- ¥ Epoprostenol i.v. (I)
Afram ¥
kalsium- -
gangahemill Ofullneegjandi svorun
/ \
fhuga lungnaigreedslu Samtvinnud lyfjameodferd

A

endopelin hemill +/- prostaglandin +/-
/ 5-fosfodiesterasa hemil/sGC 6rvi
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igradslur: Sjuklinga sem hafa breytur sem benda til ad horfur séu verri (tafla 6) prétt fyrir hamarkslyfjamedferd atti ad
meta frekar fyrir lungnaigraedslu. Fimm dra lifslikur eftir igraedslu vegna LH eru 45 - 50% (10).

12
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Kafli IV. Lungnahaprystingsteymi LSH og eftirlit sjiklinga

i evrépskum leidbeiningum um LH fré 2009 er rédlagt ad meta &stand sjuklings skv. breytum sem sja mé i toflu 8 (11).
Rddlagt eftirlit er manadarlega i upphafi medferdar par til stédugu dstandi hefur verid nad og eftir pad reglubundid 4 3 - 6
man. fresti, vid versnun og breytingu & lyflamedferd.

Tafla 8. Mat & drangri medferdar og astandi sjuklinga

- i . 3 - 4 man.
Fm:%lfjg%g?f A3 f-rSS;?an- eftir breytingud | Vid versnun

medferd
Starfsgetu flokkur N N N N
6 min. gonguprof v v v v
Lungna- og/eda hjartapolprof V N N
BNP v v v v
Hjartadmun v N N
Haegri hjartapraeding N N N

A Landspitala starfar teymi sem fjallar um greiningu og medferd LH. i pessu teymi eru sérfreedingar med reynslu 4 greiningu
og medferd LH. Visa & 6llum sjuklingum sem greinast eda eru grunadir um lungnahdprysting til teymisins par sem mat, frekari
uppvinnsla og kvordun um medferd er tekin.

Fyrirhugad er ad setja upp sérstaka gongudeild fyrir sjuklinga sem eru i rannséknum vegna gruns um lungnahaprysting og sjuklinga i
medferd og eftirliti vegna lungnahdprystings.
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Kafli V. Lungnahaprystingur af flokki 4 - langvinn blédsegarek til lungna

Langvinnt blodsegarek til lungna (chronic thromboembolic pulmonary hypertension — CTEPH) er ein algengasta orsok LH.
Milli 2 - 4% sjuklinga sem fé stadfest brétt blédsegarek til lungna préa med sér LH en hluti sjuklinga sem greinast med
CTEPH hafa ekki ségu um slikt (12,13). Adrir sjuklingahdpar virdast einnig vera i meiri dhaettu & préun CTEPH, en pad eru
sjuklingar sem hafa undirgengist miltisbrottnam, peir sem eru med ventriculo-atrial hjdveitu, myeloproliferatifa sjikdéma
og peir sem eru haldnir langvinnum bolgusjikdomi i pérmum.

Mikilvaegt er ad ttiloka CTEPH hja 6llum sjuklingum sem greinast med LH af éljosum orsokum par sem stundum er haegt
ad beita leeknanlegri medferd hja bessum sjuklingum (14).

Sjuklingar sem greinast med brétt blédsegarek til lungna parf ad fylgja eftir med einkenni LH i huga. Sjuklingum med
einkenni um LH eda haegri hjartabilun i kjélfar blédsegareks & ad fylgja eftir med hjartadmun 3 - 6 mén eftir greiningu
blodsegareks.

Greining: Haegt er ad greina endurtekin blodsegasjukddm f lungum med blodflaediskanni af lungum (15). Edlilegt
ondunar- og blodfleediskann af lungum dtilokar CTEPH. Ef nidurstada blédflaediskans er ekki dyggjandi parf ad gera TS-
angio. Edlilegt TS-angio eitt sér er ekki fullnaegjandi rannsokn til ad dtiloka CTEPH. Haegri hjartapraedingu parf sidan ad
gera til stadfestingar & greiningunni eins og sést & mynd 1. Sjuklinga med CTEPH skal meta med tilliti til skurdadgerdar
(thromboendarterectomy) og parf baedi lungnaslagaeda- og kransedamyndataka ad liggja fyrir.

Medferd: Sjuklingar med CTEPH aettu ad vera & @vilangri blédpynningu (13). Pulmonary thromboendarterectomy (PEA)
er fyrsta medferd vid CTEPH og getur laeknad sjukddminn hjd sumum sjuklingum (16). PEA er stor skurdadgerd par sem
steerstu lungnaslagaedarnar eru skreeldar ad innan, pessi adgerd er ekki framkvaemd 4 islandi en adgerdir & islendingum
hafa verid gerdar i Arésum i Danmérku. Ef segar eru pannig stadsettir ad skurdadgerd er ekki méguleg eda ef sjuklingur

er med vidvarandi LH prétt fyrir ad hafa farid i PEA skal medhondla sjukling med lyfinu riociguat (17). Riociguat 6rvar
cGMP og leidir pannig til myndunar & cGMP. Pad var sambykkt beggja vegna Atlantshafsins til medhondlunar & CTEPH &rid
2013 og er eina lyfid & markadi med pessa dbendingu. Jafnframt mad ihuga notkun sértaekra lyfja begar sjuklingar bida eftir
adgerd en pess skal geta ad lyflamedferd tefji ekki fyrir pvi ad sjuklingur komist i adgerd.

Kafli VI. Lungnahaprystingur af flokki 2 - tengdur hjartasjukdomi

Flokkur 2 LH tengdur sjukdémum vinstra megin i hjarta og haekkudum fylliprysting i vinstri slegli er algengasta form af

LH (18). Oftast er um ad raeda annadhvort hjartabilun (slagbils eda lagbils) eda lokusjukdém (ésaedar- eda miturloku).
Lagbilsbilun er algengasta orsok flokks 2 LH. Pad getur verid erfitt ad greina & milli LH vegna lagbilsbilunar og flokks 1 LH
(19) en bar sem medhondlunin er mjog olik er mikilvaegt ad greina parna d milli. Nokkrar dsteedur eru fyrir pvi ad erfitt
getur verid ad greina & milli pessara sjuklingahdpa. Sem deemi ma nefna ad sjuklingar med lagbilsbilun og sjuklingar

med flokk 1 LH eru med edlilegt Utstreymisbrot & hjartadmun og eru ekki med marktaekan lokusjukdom. Auk pessa geta
sjuklingar med lagbilsbilun verid med edlilegan fylliprysting i vinstri slegli og sjuklingar med flokk 1 LH geta verid med veaegt
hakkadan fylliprysting. Til ad tryggja rétta undirflokkun lungnahaprystings er naudsynlegt ad horfa a kliniska ahaettupaetti,
hjartadmskodun og blédaflfreedileg gildi i samhengi (tafla 9). Sjuklingar med hjartabilun eda lokusjikdéma sem préa med
sér lungnahaprysting hafa verri horfur en sambaerilegir sjuklingar én lungnahaprystings.

Medferd a flokki 2 lungnahaprysting byggir f.o.f. & pvi ad medhondla undirliggjandi hjartasjikdom. Rannséknir sem gerdar
hafa verid 4 sértaekum lyfjum vid lungnahaprysting hja bessum sjuklingahép hafa valdid vonbrigdum.
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Tafla 9: battir sem skilja @ milli flokks 1 LH og flokks 2 LH vegna lagbilsbilunar

Flokkur 1 LH Flokkur 2 LH
Kliniskir ahaettupaettir Fjolskyldusaga, notkun akvedinna lyfja/ | Aldur, haprystingur, sykursyki,
eiturefna, bandvefssjikdomar, HIV, kransaedasjukdomur, gattaflokt, offita
lifrarsjukdomur, medfeddir hjartagallar
Hjartalinurit Haegri 6xull, steekkun & haegri gatt, RVH | Vinstri 6xull, steekkun & haegri gatt, LVH
Hjartaémskodun Edlileg staerd & vinstri hjartaholfum en | Staekkud vinstri hjartaholf en edlilegur
staekkud haegri hjartaholf haegri slegill
Vanstarfsemi & hagri slegli Edlileg eda vaegt skert starfsemi 4
Flatt septum vinstri slegli
E/E' <8 mmHg E/E'> 15 mmHg
Hjartapraeding mPAP > 25 mmHg mPAP > 25 mmHg
Edlilegur PAWP/LVEDP* Haekkadur PAWP/LVEDP*
PVR >3 W.U** PVR <3 W.UX*

* Sjuklingar med flokk 1 LH geta verid med vaega haekkun 4 fylliprysting i vinstri slegli. Sjuklingar med lagbilsbilun sem eru
vel pvagraestir geta verid med edlilegan fylliprysting. PAWP getur of- eda vanmetid prysting i vinstri gétt eda vinstri slegli
(LVEDP).

** Sjuklingar med lagbilsbilun geta verid med haekkad PVR.

Kafli VII. Lungnahaprystingur af flokki 3 - tengdur lungnasjiukdomi og/eda
surefnispurrd

Langvinn lungnateppa og dreifdir sjikdomar i lungum tengjast aukinni haettu & LH sem hefur i for med sér verri

horfur (20). Erfitt getur verid ad étta sig & kliniskum einkennum lungnahéprystings hja sjuklingum med undirliggjandi
lungnasjikddm og/eda strefnispurrd. bessir sjuklingar hafa jafnframt oft sjikdom i vinstri hluta hjartans sem getur valdid
hakkun & lungnaprystingi. Mat 4 lungnaprystingi med hjartadmun er ¢areidanlegra en hja 6drum sjuklingahdpum med LH
en po er haegt ad utiloka LH med pessari rannsokn (21).

Abendingar fyrir frekari rannsoknum med haegri hjartapraedingu innan pessa sjuklingahdps eru: til ad greina LH hja
sjuklingum fyrir lungnaigraedslu eda lungnasmaekkunaradgerd, ef grunur er um dedlilega hdan LH midad vid undirliggjandi
lungnasjukddm eda til frekari rannsdknar & haegri hjartabilun.

Ekki er buid ad syna fram a gildi sértaekrar lyfiamedferdar vid LH hja pbessum hopi sjuklinga en langtimamedferd med
surefni minnkar likur & préun LH hjd sjuklingum med langvinna lungnateppu (20).
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