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every breath counts

IPF - Idiopathic Pulmonary Fibrosis (Idiopatisk lungefibrose)

Dette datablad forklarer hvad IPF er, og hvordan det kan blive diagnosticeret, behandlet
og hdndteret.

Hvad er IPF og hvem er pavirket?

|diopatisk lungefibrose, eller IPF, er en langtids (kronisk) lungesygdom. IPF er en del af en
storre gruppe af sygdomme, der fordrsager ar i lungerne (dette kaldes fibrose). Sygdommene,
der fordrsager ar i lungerene, kaldes lungebindevaevssygdomme (ILD).

IPF pavirker normalt zldre mennesker og er sjeelden hos folk under 50 dr. Sygdommen er
hyppigere hos mand end hos kvinder.

IPF er en tiltagende sygdom, der betyder, at den bliver vaerre hen ad vejen. Dette er fordi
det arrede lungevaev i en person med IPF er mindre i stand til at arbejde normalt. Nogle
mennesker bliver hurtigt darligere, omend andre forbliver relativt sunde i en laengere periode.

Nogen online information rapporterer, at folk, der er diagnosticeret med IPF, kan forvente at
leve i 3 - 5 ar mere, efter deres diagnose. Imidlertid daterer disse tal fra en tid, da der ikke var
nogen behandlingsmuligheder for folk med IPF. Forventet livstid for folk med IPF er forskellig
, gennemsnitlig forventet livstid fra diagnose kendes ikke. Det forventet livstid varierer fra
person til person og afhanger af mange faktorer. Disse inkluderer alder, sygdomsstadium og
behandling.

Der er ingen kendte helbredelser for IPF, men behandlinger er tilgeengelige for at nedszette
sygdomstiltag og hjaelpe med at styre symptomerne effektivt. Lungetransplantation er mdske
en mulighed for en lille gruppe af patienter.

Hvad er forarsagen for IPF?

Videnskabsmaend ved ikke ngjagtigt hvorfor nogle mennesker udvikler IPF, men det formodes
at veere begrundet i en kombination af en persons gener, og hvad de har indandet i deres
lunger, i deres livstid. Nogen forskning foreslar, at IPF er en form for tidlig aldning af lungerne.
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Mange mennesker, der lever med IPF, har roget tidligere, men det vides ikke, om
cigaretrygning er en direkte drsag til IPF. Der er ogsa foreget risiko for at udvikle IPF for
mennesker, der har arbejdet i visse job, inklusive metalbearbejdning, treebearbejdning og
landbrug. Dette kunne vare fordi en person maske har indandet visse kemiske partikler i
disse job.

Tegnh og symptomer

Symptomerne af IPF kan variere fra mennesker til mennesker og udvikle sig over tid. Det
er ikke enhver person med IPF, der vil fd alle symptomerne opfert nedenfor, og det, at have
disse symptomer, betyder ikke, at du har IPF. Tal med en doktor hvis du er bekymret over
symptomer som disse:

Andened

Andenad ved fysiske aktiviteter, som du normalt ikke finder for vanskelige.

Hoste

Hoste, der varer laengere end nogle uger. Hosten kan vaere maske ganske alvorlig,
smertefuld eller fordrsager at du feler dig som om du skal kaste op (hoste, der foles, som du
er ved at blive syg).

—

Hzevelse af fingerspidserne

Nogle mennesker med IPF observerer &endringer i
enderne af deres fingre, kendt som havning. Disse
&ndringer kan inkludere at neglene bliver mere runde
end normalt, nar set fra siden, og at fingerspidserne
bliver storre.

IPF komplikationer

En alvorlig komplikation af IPF er en ’akut forveerring, . '
der forekommer, ndr dine symptomer bliver meget En normal fingerspids set fra siden
) ) o (ovenfor) sammenlignet med en
vaerre pa kort tid. Du ber tale med din laege sa tidligt haevet fingerspids (nedenfor)
som muligt, hvis du mener, at dine symptomer bliver
veerre hurtigt. Din laege eller sundhedsspecialist vil undersege dig for denne komplikation,
og du vil mdske blive indlagt pa hospitalet til stettende behandling, hvis nedvendigt.
Uheldigvis eksisterer der ikke i gjeblikket nogen god behandling for akut forvaerring af IPF.

Andre forhold

Nogle mennesker med IPF vil ogsa have andre forhold, sdsom emfysem (forsnzevrede
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vejrtreekningsror og skadede luftsaekke i lungerne), syre-tilbagestremning, lungekraeft,
lunge-hypertension (hejt blodtryk i lungerne), sevnapne (pauser i vejrtraekning mens du
sover) og kranspulsdre hjertesygdom.

”IPF har @&ndret mit liv. Jeg bliver nadt til at handtere min styrke og min tid mere.”
Guenther, Ostrig

Skridt til diagnose

IPF er en sjeelden sygdom, og det kan vaere
vanskeligt at diagnosticere, fordi den har de samme
symptomer som mange andre lungesygdomme,
og nogle andre forhold som hjertesygdom. Det er
vigtigt at IPF diagnosticeres sa tidligt som muligt,
sa behandling kan starte tidligt.

0

wr
Nar du ferst besoger din lege, lytter de mdske
til dit bryst ved brug af stetoskop. En af tegnene
pad IPF eren lyd , som kendt "som ’velcro knitren’, o) ‘
der kan hares igennem et stetoskop. Din
sundhedsspecialist vil ogsa sperge dig om din ‘
medicinske historie for at se om et andet forhold
kunne vaere drsag til dine symptomer. De vil maske
ogsa diskutere dit tilfaelde med andre eksperter.

For at veere i stand til at diagnosticere IPF korrekt, kan din laege henvise dig til en
lungespecialist og de vil maske vaelge at foretage nogle af de folgende prover:

CT scanninger

Du vil maske fa en CT-scanning (en type scanning, der bruger rentgenstraler og en computer
til at skabe et detaljeret billede af indersiden af kroppen), eller en hgjoplesnings CT-scanning
(HRCT). Laegen vil bruge disse scanninger til at se efter bevis pa fibrose (ar) i dine lunger.

Blodprover

Der kan anvendes mange forskellige blodprever, for at se efter tegn pd sygdom. Din laege vil
maske tage nogle blodprever fra dig for at se, om iltniveauet i dit blod er lavt, eller for at male
proteinniveauer, der er forbundet med IPF.

BAL vaeskeprgvning

Bronkoalveolaer lavage (BAL) er en procedure, der involverer at indskyde en slange med et
kamera (bronkoskop) igennem munden eller naesen og sprojte nogen vaeske ind i en lille del
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af lungen. Denne vaeske, kendt som BAL-vaeske, bliver derefter opsamlet og undersegt under
et mikroskop for at se, om cellerne, der blev opsamlet af vaesken, ser sunde ud.

Lungebiopsi

En lungebiopsi involverer opsamling af en lille del af lungerne (noget vaev) til analyse. Dette
kan udferes ved at indskyde en slange med et kamera (bronkoskop) igennem munden eller
naesen for at opsamle vaev. Det kan ogsa udferes som en operationsprocedure, sd du maske
vil fa et kort ophold pa hospital.

Hvis du er diagnosticeret med IPF, vil du blive informeret om, hvor fremskreden din
sygdom er. Dette kan hjaelpe dig med at vide, hvad du kan forvente, og med at planlaegge
fremtiden. Det vil ogsa hjzelpe din laege med at tale med dig om hvilken behandling og
handteringsmuligheder kunne hjzelpe dig mest, mens du tager dine omstaendigheder og
preferencer i betragtning.

Behandling

Laeger vil diskutere dine symptomer, sygdommens fremskreden og din generelle
sundhed, nar de afgar, hvilke behandlinger vil vaere de bedste at tilbyde dig. Det er ikke alle
behandlinger, der beskrives nedenfor, der er tilgaengelige eller anvendt i alle europaeiske
lande. Hvis du har spergsmal til disse behandlinger, skal du rddfere dig med din lege:

Anti-fibrose l2gemidler

Anti-fibrase laegemidler er tilgaengelige til at behandle IPF. Disse laegemidler forhaler fibrose
fremskreden i lungerne.

Corticosteroider

Corticosteroider er laegemidler, der reducerer havelse. Din lzege vil undga at bruge dem for
at behandle IPF, fordi de kan nogen gange forvzerre IPF, specielt i hgje doser. Imidlertid kan
de madske bruges pa kort sigt under en akut forvaerring eller for at hjaelpe med at handtere en
alvorlig hoste.

Fysisk aktivitet og lunge-genoptraening

Hyppig fysisk aktivitet kan forbedre IPF symptomer og velvaere. Din lzege vil vaere i stand til at
radgive dig pa hvilket niveau og type fysisk aktivitet, der kunne gavne dig mest.

Lunge-genoptraening er et program for motion og uddannelse, der er designet til at hjzelpe
folk med lungesygdom til at handtere deres symptomer. Lunge-genoptraening kan forbedre
din fysiske styrke og reducere IPF-indvirkningen pa dit liv. Det er ogsa en mulighed for at
made og tale med andre mennesker, der lever med lungesygdom.
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Du vil maske blive tilbudt medicinsk iltbehandling for at hjaelpe dig med at dnde, specielt
hvis iltniveauet i dit blod er lavt, ndr du hviler, eller hvis dit iltniveau falder for meget, ndr du
er aktiv. Afhaengig af hvor fremskreden din IPF er, vil du maske bruge ilt hele tiden, eller kun
nar du er fysisk aktiv.

Behandling af andre sygdomme

Folk der har IPF, har ofte andre sygdomme
samtidig. Nogle andre forhold som
emfysem, astma eller hjertesygdom, kan
forvaerre dine IPF symptomer, sd din laege
maske vil sege efter andre sygdomme

og give dig en behandling for disse, hvis
neodvendig.

Lungetransplantation

Hvis du omvendt er sund, er du maske
berettiget til en lungetransplantation (en
operation, hvor dine egne lunger erstattes
med sunde lunger fra en lungedonor).
Lungetransplantation kan involvere en
lunge eller begge lunger. Imidlertid er
denne behandling ikke altid en mulighed
pa grund af mangel pa donorlunger
globalt og aldersrestriktioner for
lungetransplantationer.

"Motion - jeg gor ikke s3 meget, som jeg burde, men jeg gar lidt, fordi jeg tror, det er
vigtigt, sdvel som det at fa frisk luft.”
Peter, England

Fortsat pleje

At holde op med atryge

Cigaretrygninger forbundet med IPF og fordrsager mange andre sygdomme. Din lzege vil
anbefale dig at holde op med at ryge for at beskytte dine lunger og forbedre din sundhed.
De bor ogsa vaere i stand til at hjzelpe dig med at overveje, hvordan du foreger dine chancer
med at stoppe, for eksempel ved at ordinere medicin som nikotin erstatning eller hjelpe dig
med at finde et stotteprogram.
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At undga infektioner

For folk med kronisk lungesygdom som IPF, der er meget vigtigt at undga lungeinfektioner
(for eksempel influenza eller lungebetaendelse) Dette er fordi dit andedrzet bliver endnu
mere vanskeligt, nar du har en lungeinfektion.

Her er nogle ting, du kan gare, for at hjaelpe med at reducere risikoen for at fa en infektion:

sabe. Dette er specielt vigtigt for spisning og

e Vaskdine hander ofte med varmt vand og “
efter besog til offentlige steder.

e Bedfamilie og venner om at vente med at

besage dig, til de er fuldstandig raske efter en /
forkelelse eller influenza. | \
e Undga at dele husholdningsartikler, som \
kopper og hdandklaeder, med andre folk.
e Beddin lege eller sygeplejerske om at fa /

influenzavaccination fer influenzasasonen
(December - Marts) starter. Denne vaccine
hjeelper med at beskytte mod nogen af influenzadrsagerne.

e Tal med din laege om vaccination mod lungebetaendelse, der beskytter dig imod
adskillige forskellige infektioner, der kan fore til lungebetaendelse.

Overvagning

Din lzege eller dit lungespecialist inviterer dig maske til regelmaessige kontroller eller
‘opfelgnings’ aftaler for at se hvordan du har det, og om din behandlings- og hdndteringsplan
har behov for justering. Disse aftaler involverer maske at tage nogle flere blodprever.

Hvis dine symptomer bliver meget vaerre over en kort periode, bar du ikke vente pad din naeste
kontrol - kontakt med det sammen din laege eller sygeplejerske .

Lindrende pleje

Lindrende pleje er pleje givet til folk med kroniske forhold, hvis symptomer er alvorlige og
betydeligt pavirker deres velvaere. Formadlet for lindrende pleje er at hjelpe folk med at leve
med deres symptomer, gare dem mere komfortable og forbedre deres livskvalitet.

Livsafslutningspleje er en type lindrende pleje. Det kan inkludere smertebehandling (sdsom
muligheder for at hdndtere smerter og andre symptomer) og folelsesmaessig (psykisk) stotte
for folk, der er ved at nd enden pa deres liv.
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Du vil maske finde det hjeelpsomt at diskutere lindrende pleje og livsafslutningsmuligheder
med din lzege eller sygeplejske, for du har behov for at skaffe dig adgang til disse typer pleje.

”Livet gar maske lidt langsommere, men der er stadig masse af glaede i drene, der kommer. Find
patienter med det sammen sygdom, som du kan dele dine hverdagsproblemer med. Du kan fa
eerlige svar pad dine spergsmal og nyttige erfaringer fra andre.”

Maria, Ungarn

At leve godt med IPF

Mange mennesker, der er diagnosticeret med IPF finder, at sygdommen er i deres tanker en
stor del af tiden. Dig, og dem, du elsker, kan maske finde det vanskeligt at taenke pa hvordan
IPF pavirker dit liv, og at komme overens med en dedelig sygdom.

At tale med andre mennesker med erfaringer med denne sygdom kan vaere meget
hjeelpsomt. Der er mange IPF patientgrupper over hele Europa, der kan saette dig i
forbindelse med andre mennesker, der har IPF. Sperg din laege eller sygeplejerske om
detaljer for din naermeste gruppe, eller anvend European Patient Organisation Network (den
europaiske patientorganisations netvaerk) som du kan finde pa European Lung Foundations
webside.

Det, at have et godt social stottesystem hjemme, kan ogsa hjzelpe med at gore det
nemmere, at leve med IPF. Specielt kan familiemedlemmer og nzere venner give vardifuld
praktisk og folelsesmaessig stotte.

Forskning og kliniske undersogelser

Hvis du er interesseret i at deltage i forskning for at hjaelpe videnskabsfolk med at
efterforske IPF og IPF-behandlinger, kan du maske vaere en del af en klinisk undersogelse.
Tal med din laege, hvis du er interesseret i at laere mere om lokale undersegelser, der kunne
passe dig. De vil veere i stand til at radgive dig, om der er en undersogelse, der er passende
for dig at deltage i, mens den tager din medicinske historie og nuvaerende sundhed i
betragtning.
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Yderligere information

European Lung Foundation | www.europeanlung.org

European Lung Foundation (ELF) har en raekke datablade (tilgaengelig pd op til 29 sprog) om
forskellige lungesygdomme. Der er ogsa en European Patient Organisation Network segning
pd ELF-websiden, der inkluderer detaljer for IPF patientorganisationer.

EU-IPFF | www.eu-ipff.org

European Idiopatic Pulmonary Fibrosis and Related Disorders Federation (EU-IPFF) er en
organisation, der bringer europaiske IPF patientorganisationer sammen. EU-IPFF arbejder
med at oge bevidsthed om IPF, forlanger bedre adgang til pleje, og bringer hab til folk, der
lever med sygdommen.

ERN-Lung | www.ern-lung.eu
ERN lunge er et EU-finansieret projekt, der bygger og opretholder et klinisk plejenetvaerk for
sjeeldne lungesygdomme, inklusive IPF.

EUROPEAN European Lung Foundation (ELF) blev grundlagt af European Respiratory
E L F LUNG Society (ERS) i ar 2000 og har til formal at bringe patienter, offentligheden
QLU RO og lungespecialister sammen, for at styrke positivt lungesundheden.
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