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every breath counts

Idiopatisk lungfibros (IPF, Idiopathic Pulmonary Fibrosis)

Detta faktablad forklarar vad IPF ar och hur det kan diagnostiseras,
behandlas och hanteras.

Vad ar IPF och vem drabbas?

|diopatisk lungfibros eller IPF dr en langvarig (kronisk) lungsjukdom. IPF ingdr i en
stor grupp av sjukdomar som orsakar drrvdvnad i lungorna (detta kallas for fibros). De

sjukdomar som orsakar drrvdvnad i lungorna kallas for interstitiella lungsjukdomar
(ILD).

IPF drabbar oftast dldre vuxna och ar ovanlig hos personer som dr yngre dn 50 ar.
Sjukdomen dr vanligare hos man an hos kvinnor.

IPF dr en progressiv sjukdom vilket betyder att den blir varre med aren. Det beror pa
att drrvavnad i lungorna hos en som lider av IPF gor att vavnaden fungerar samre dn
normalt. En del personer blir snabbt simre medan andra forblir relativt friska under
en langre period.

En del information pa natet visar att de som diagnostiseras med IPF kan forvdntas leva
3 - 5 dr efter diagnos. Dessa siffror kommer dock fran en tid dd det inte fanns ndgra
behandlingsalternativ for personer med IPF. Den férvantande livslangden for de som
lider av IPF kan vara annorlunda nu, men den genomsnittliga foérvantade livslangden
fran att man blivit diagnostiserad ar okand. Det ar viktigt att notera att den forvantade
livslangden varierar fran person till person och beror pa flera olika faktorer. Dessa
omfattar dlder, sjukdomsstadie och behandling.

Det finns inte ndgot kdnt botemedel mot IPF, men det finns behandlingar som bromsar
upp sjukdomens utveckling och som effektivt hjdlper mot symptomen. For en liten
grupp av patienter kan lungtransplantation vara ett alternativ.

Vad orsakar IPF?

Forskarna vet inte exakt varfor en del manniskor utvecklar IPF, men man tror att det
beror pd en kombination av personens gener och vad man har andats in i lungorna
under ens liv. En del forskning antyder att IPF dr en form av fortidigt dldrande av
lungorna.
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Manga som lever med IPF har tidigare varit rokare, men det ar inte kant om IPF
orsakas direkt av rokning. Personer som har arbetat inom vissa yrken som t.ex.
metallbearbetning, trabearbetning och jordbruk har en 6kad risk for att utveckla IPF.
Det kan bero pa att man har andats in vissa typer av partiklar eller kemikalier i dessa
yrken.

Tecken och symtom

Symptomen for IPF kan variera mellan olika personer och kan férandras med tiden.
Inte alla personer med IPF far alla symptom som anges nedan, och att uppvisa dessa
symptom innebadr inte att du har IPF. Tala med din lakare om du &ar orolig Gver symptom
som dessa:

Andnod

Du kdnner dig andfadd nar du utovar fysiska aktiviteter som du normalt inte
uppfattar som svara.

Hosta

En hosta som varar langre dn ett par veckor. Hostan kan vara ganska besvarlig, gora
ont eller gora att du hulkar (en hosta som goér att det kanns som att du ska kradkas).

Fingertopparna svullnar o
(s.k. trumpinnefingrar)

Vissa personer som lider av IPF kan marka
en fordndring av fingertopparna, sa kallade
trumpinnefingrar. Dessa fordandringar kan
innebdra att nageln ar mer krokt an normalt
ndr man tittar pa den fran sidan samt att
fingertopparna blir stérre.

Komplikationer med IPF

En allvarlig komplikation med IPF ar att man far
en "akut exacerbation”, vilket innebar att dina

symptom forvdrras pa mycket kort tid. Du bor Ngrm?| ﬁ”%‘?fspfe,,tstsettjfﬁtr;
kontakta din ldkare sd tidigt som mgjligt om du .f;u?r?pﬁ]vna:ﬁﬂ]ag?r ?nreégf]) ©

tycker att dina symptom forvdrras snabbt. Din

|akare eller sjukhuspersonal kommer att undersoka dig for denna komplikation och
om det behdvs blir du inlagd pa sjukhus for vard. Tyvdrr finns det inte ndgon bra
beprévad behandling fér akut forvarring av IPF.

Andra sjukdomar

Vissa personer som lider av IPF kan dven lida av andra sjukdomar, t.ex. emfysem
(fortrangda andningsror och skadade lungblasor), sura uppstotningar, lungcancer,
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pulmonell hypertension (hégt blodtryck i lungorna), sémnapné (andningsuppehall nar
du sover) och kranskarlssjukdomar.

”IPF har fordndrat mitt liv. Jag maste hantera min styrka och tid mer.”
Guenther, Osterrike

Steg for att fa en diagnos

IPF &r en ovanlig sjukdom som kan vara svar att
diagnostisera eftersom den uppvisar samma
symptom som mdnga andra lungsjukdomar
och dven en del andra sjukdomar som

t.ex. hjdrtsjukdomar. Det &r viktigt att IPF
diagnostiseras sa tidigt som mojligt sa att man 4

e
kan sdtta in behandling tidigt.

o

Forsta gangen du blir undersokt av en ldkare
lyssnar denne eventuellt pd din brostkorg
med ett stetoskop. Ett av tecknen pa IPF ar
ett knarrande ljud i brostkorgen, ungefdar som
ljudet ndar man drar isdr ett kardborreband,
som hors med stetoskopet. Lakaren kommer
dven att fraga om din medicinska historik for
att se om det foreligger andra sjukdomar eller
tillstand som kan orsaka dina symptom. Ditt
fall kan dven diskuteras med andra experter.

For att kunna stdlla en korrekt diagnos for IPF kan din lakare remittera dig till en
lungldkare (lungspecialist) som eventuellt utfor ndgra av foljande tester:

Datortomografi

Du kan fa en datortomografiundersokning (en typ av skanning med rontgenstralar
och en dator som ger detaljerade bilder av insidan av din kropp) eller en hogupplost
datortomografiundersdkning (s.k. HRCT). Ladkaren anvdander dessa undersékningar
for att se om det finns tecken pa fibros (arrvavnad) i dina lungor.

Blodprover

Blod kan anvdndas i mdnga olika test for att se om det finns tecken pa sjukdom. Din
ldkare kan ta ett blodprov for att se om syrenivan i blodet ar Iag eller for att mata
proteinnivder lankade till IPF.
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Analys av BAL-vatska

Lungskoljning (BAL) &r en undersokning som innebdr att man for in ett ror med en
kamera (bronkoskop) via munnen eller ndsan och sprutar in vatska i en liten del av
lungan. Denna vdtska, kallad BAL-vdtska, samlas ddrefter in och undersoks med
mikroskop for att se om de celler som fangades upp av vdtskan dr friska.

Lungbiopsi

En lungbiopsi innebdr att sma delar av lungan (vdvnad) samlas in for analys. Detta gors
genom att man for in ett ror med en kamera (bronkoskop) via munnen eller ndsan

for att samla in vavnad. Det kan dven goras kirurgiskt, vilket kan innebara ett kort
uppehall pa sjukhuset.

Behandling

Om du diagnostiseras med IPF far du information om hur langt framskriden
sjukdomen ar. Det kan hjdlpa dig med att forsta vad du kan forvanta dig och for att
planera infor framtiden. Det kan dven vara till hjdlp for din Iakare ndr ni talar om
vilka behandlings- och vdrdalternativ som kan vara bast for dig med hansyn till dina
omstdndigheter och 6nskemal.

Lakare kommer att diskutera dina symptom, sjukdomsstadie och din generella hidlsa
ndr de avgor vilka behandlingsalternativ som ar bast for dig. Inte alla de behandlingar
som beskrivs nedan finns tillgdngliga eller anvdnds i alla europeiska lander. Om du har
fragor angdende dessa behandlingar bor du diskutera dem med din ldkare:

Antifibrotiska lakemedel

Det finns antifibrotiska lakemedel for behandling av IPF. Dessa lakemedel bromsar
framskridandet av fibros i lungorna.

Kortikosteroider

Kortikosteroider ar liakemedel som minskar svullnader. Din lakare undviker att
anvdnda dem for att behandla IPF eftersom de i vissa fall kan forvarra IPF, speciellt vid
hodga doser. De kan dock anvdndas under en kortare period som tex. under en akut
forsamring eller vid allvarlig hosta.

Fysisk aktivitet och rehabilitering av lungorna

Regelbunden fysisk aktivitet kan forbdttra IPF-symptomen och ditt allmadnna
vdlbefinnande. Din lakare kan ge rad om vilken typ av fysisk aktivitet och pa vilken niva
du kan utfora den for att vara sa verksam som mojligt for dig.

Rehabilitering av lungor omfattar dvningar och utbildning avsedd for att hjdlpa de som
lider av lungsjukdomar och for att hantera deras symptom. Lungrehabilitering kan
forbattra din fysiska styrka och minska effekten av IPF i ditt liv. Rehabiliteringen utgor
dven en mojlighet att traffa och prata med andra som lever med lungsjukdomar.
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Syre

Du kan fd erbjudande om medicinsk
syrgas for att hjdlpa dig att andas,
speciellt om syrenivan i blodet ar Idg

ndr du vilar eller om syrehalten i blodet
sjunker for mycket vid aktivitet. Beroende
pa hur framskriden din IPF dr kan du
behdva syrgas hela tiden eller endast nar
du utfor fysiska aktiviteter.

Behandling av andra sjukdomar

De som lider av IPF lider ocksa ofta

av andra sjukdomar. En del andra
sjukdomar som t.ex. emfysem, astma
och kranskarlssjukdomar kan forvdrra
IPF-symptomen, darfor kan din

lakare undersoka dig angdende andra
sjukdomar och vid behov behandla dem.

Lungtransplantation

Om du i 6vrigt ar frisk kan du vara
kvalificerad for en lungtransplantation
(en operation dar dina egna lungor byts ut mot friska lungor fran en organdonator).
Lungtransplantation kan omfatta en eller bada lungorna. Detta alternativ ar dock inte
alltid mojligt eftersom det inte finns sa mdnga lungdonatorer i varlden och pa grund
av en dldersbegransning nar det gdller lungtransplantation.

"Traning - jag tranar inte s3 mycket som jag borde, men jag promenerar en del
eftersom jag tycker det dr viktigt, plus att jag far min dos av frisk luft.”
Peter, England

Fortsatt vard

Sluta roka

Rokning ar kopplat till IPF och orsaker dven manga andra sjukdomar. Din
|akare rekommendera att du helt slutar att réka for att skydda dina lungor
och forbattra din hélsa. Din ldkare bor dven kunna hjdlpa dig med att se Gver
hur du kan forbdttra chansen att sluta roka, till exempel genom att forskriva
nikotinersattningsbehandlingar eller hjdlpa dig med att hitta ett stodprogram.
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Undvik infektioner

For personer med kroniska lungsjukdomar som t.ex. IPF dr det viktigt att undvika
infektioner i lungorna (som t.ex. influensa eller lunginflammation). Det dr viktigt
eftersom det blir annu svdrare att andas om du har en infektion i lungorna.

Har dr ndgra saker som kan hjdlpa dig att minska risken att drabbas av en infektion:

e Tvdtta handerna ofta med varmt vatten och
tval. Detta dr speciellt viktigt att gora innan
du dter och efter att du har besokt offentliga “
platser.

e Bevdnner och familj att vanta tills de ar helt !
friska fran en forkylning eller influensa innan :
de kommer pa besok. / -

e Undvik att dela hushallsartiklar som koppar ' \\
och handdukar med andra manniskor.

specialistkompetens om att bli vaccinerad

mot influensa innan influensasdsongen

(december - mars) startar. Vaccinationen skyddar mot en del av det som orsakar
influensa.

e Bedin lakare eller en sjukskoterska med /

e Prata med din lakare om pneumokockvaccinering som skyddar mot flera olika
infektioner som kan leda till lunginflammation.

Overvakning

Din ldkare eller specialistsjukvard kan erbjuda regelbunden oversikt eller
uppfoljningsmoten for att se hur du mar och om din behandling och behandlingsplan
behdover justeras. Dessa moten kan omfatta en del ytterligare provtagningar.

Om dina symptom avsevart forvdrras pa kort tid ska du inte vanta till ditt ndsta
schemalagda maéte utan kontakta din ldkare, specialistvard eller sjukskéterska med
specialistkompetens omedelbart.

Palliativ vard

Palliativ vard dr vard som ges till manniskor med kroniska sjukdomar, vars symptom
dr allvarliga och avsevart paverkar deras vadlbefinnande. Syftet med palliativ vard ar att
hjdlpa dem som lever med symptom att kdnna sig battre till mods och forbattra deras
livskvalitet.

Vard i livets slutskede dar en typ av palliativ vdrd. Den kan utgdras av att ge patienten
komfort (t.ex. smdrtbehandling och lindring av andra symptom) och kdanslomdassigt
stod for patienter som ndarmar sig livets slutskede.

Det kan vara till hjdlp att diskutera palliativ vard och alternativ vid livets slutskede med
din lakare eller specialistvard innan du har behov for denna typ av vard.
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"Livet gar lite Iingsammare, men det finns fortfarande plats for framtida
gladjedamnen. Hitta medmanniskor du kan dela dina vardagsbekymmer med ...
Du kan fa drliga svar pa dina fragor och anvandbara erfarenheter fran andra.”

Maria, Ungern

Att ma bra med IPF

Mdnga som diagnostiseras med IPF sdger att sjukdomen tar upp mycket av deras tid
och tankar. Du och dina ndra och kdra tycker kanske att det dr svart att tanka pa hur
IPF kommer att paverka ditt liv och acceptera att leva med en obotlig sjukdom.

Det kan vara till stor hjdlp att prata med andra som har erfarenhet av sjukdomen.

Det finns massor av patientgrupper for IPF i Europa som kan satta dig i kontakt med
andra som lider av IPF. Be din |dkare eller vardspecialist om information om den grupp
som finns i ndarheten av dig, eller s6k pa European Lung Foundations (den Europeiska
lungfonden) webbplats med hjdlp av European Patient Organisation Network (den
Europeiska patientorganisationens natverk).

Att ha ett bra socialt stodndtverk hemma kan gora det ldttare att leva med IPF. |
synnerhet kan familjemedlemmar och ndra vanner ge ett vardefullt, praktiskt och
kdnslomadssigt stod.

Forskning och kliniska provningar

Om du ar intresserad av att delta i forskning och hjdlpa forskare att undersdka IPF och
behandlingsatgarder for IPF sa kan du eventuellt delta i en klinisk prévning. Tala med
din lakare om du vill veta mer om lokala provningar som skulle vara lampliga for dig.
Din ldkare kan underséka om det finns ndgon klinisk prévning som passar dig med
hansyn till din medicinska historik och aktuella halsotillstand.
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Vidare information

European Lung Foundation | www.europeanlung.org

European Lung Foundation (ELF) har en mangd faktablad (finns pa 29 sprak) om
lungsjukdomar och hur du kan ta hand om dina lungor. Det finns dven en s6kmajlighet
via European Patient Organisation Network (den Europeiska patientorganisationens
ndtverk) pa ELF:s webbplats som omfattar detaljer om patientorganisationer for IPF.

EU-IPFF | www.eu-ipff.org

EU-IPFF (European Idiopathic Pulmonary Fibrosis and Related Disorders Federation) dr
en organisation som férenar patientorganisationer for IPF | Europa. EU-IPFF arbetar for
att oka medvetenheten om IPF, for att fa enklare atkomst till vdard och for att ingjuta
hopp hos dem som lever med sjukdomen.

ERN-Lung | www.ern-lung.eu
ERN lung ar ett projekt med medel fran EU som bygger upp och uppratthadller ett
ndtverk for klinisk vard for ovanliga lungsjukdomar, inklusive IPF.

EUROPEAN European Lung Foundation (ELF) grundades dr 2000 av European
E L F LUNG Respiratory Society (ERS) i syfte att samla patienter, allmanheten och
N andningsproffs for att positivt paverka lunghadlsa.
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