BEHANDLING SARKOIDOS

Att forstd de yrkesmdssiga riktlinjerna
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Vem ar detta dokument for och vad handlar det om?

Detta dokument forklarar rekommendationerna i European
Respiratory Society (ERS) kliniska riktlinjer f6r behandling av
sarkoidos. Den riktar sig till personer som lever med sarkoidos,
eller deras vardgivare.

Detta dokument tacker fall av sarkoidos som paverkar lungorna,
huden, hjartat och hjarnan samt extrem trétthet som orsakas

av sarkoidos. Det inkluderar inte behandlingar relaterade till
andra problem, sdsom 6gonproblem eller smérta i samband med
tillstdndet. Det beror pd att det &nnu inte finns tillrackligt med
forskning inom dessa omraden for att dra slutsatser om de basta
behandlingarna.

Vilka ar riktlinjer for klinisk praxis?

Kliniska riktlinjer tas fram av experter, patientrepresentanter och
metodologer. Forsta medicinska bibliotekarier gor en grundlig
genomgang av alla forskningsstudier. Den tillgdngliga bevisningen
granskas sedan av en panel. De hér riktlinjerna beaktar ocksa
asikter fran ledande experter och prioriteringar hos patienter och
vardare som har erfarenhet av ett tillstand. Kliniska riktlinjer
riktar sig till vardpersonal. De anvinder dem som ett ‘basta praxis’-
dokument for att hantera och behandla specifika tillstand.

Vad inkluderar detta dokument?

Detta dokument sammanfattar nyckelpunkterna fran den kliniska
riktlinjen for behandling av sarkoidos. Den forklarar dem pad ett
sitt som dr lattare att forsta for manniskor som inte arbetar inom

ett medicinskt omrade. Den kommer att tacka vad sarkoidos ar och
hur det ska behandlas.
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Genom att tillhandahdlla denna information pa ett tillgangligt
satt syftar detta dokument till att hjdlpa personer som

lever med sarkoidos och deras vardare att forsta mer om
behandlingsprocessen och kidnna sig informerade nér de fattar
vardbeslut.

American Thoracic Society (ATS) har publicerat en riktlinje for
diagnos av sarkoidos - det finns en ldnk i avsnittet for vidare
lasning i slutet av detta dokument.

Vad ar sarkoidos?

Sarkoidos dr ett inflammatoriskt tillstdnd utan kdnd orsak. Det
gor att flackar av rod, svullen vivnad (granulom) bildas i kroppen.
Man tror att detta hinder nir immunsystemet har Gverreagerat.
Vanligtvis, ndr immunsystemet bekdmpar infektioner, orsakar det
svullnad och rodnad (inflammation) i det omrade av kroppen dér
det bekampar bakterier. Detta dor nér infektionen har behandlats.
Vid tillstdnd, sdsom sarkoidos, tros immunsystemet dverreagera
och attackera sina egna vivnader och organ, vilket resulterar i
inflammation och granulom.

Sarkoidos kan drabba manga organ i kroppen, men oftast drabbas
lungorna. Det kan ocksa paverka hud, 6gon, hjarta, muskler, leder,
ben, lever, njurar och hjarna (med mera). Brostlikare (lunglakare)
ar oftast involverade i att diagnostisera och hantera denna
sjukdom.
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Vem ska fa sarkoidos-behandling?

Hur sarkoidos utvecklas, och hur allvarlig den ér, varierar fran
varje person. Manga personer med sarkoidos behover inte
behandling, och sjukdomen kan g 6ver av sig sjalv.

Beslutet om nir och vem som ska fa behandling for sarkoidos
baseras pa tva faktorer — hur mycket sjukdomen paverkar en
persons livskvalitet och om en person loper risk att do eller
invalidiseras av tillstandet.

Det finns behandlingar som kan hjilpa till att bromsa sjukdomen
och forbattra symtomen. For ndrvarande finns det inget botemedel
mot denna sjukdom.

Hur ska sarkoidos behandlas?

Den hir riktlinjen ticker de olika behandlingar som anvédnds for
att minska symtomen pd sarkoidos. Den fokuserar pa behandlingar
som syftar till att kontrollera granulom som orsakas av sarkoidos.

Den ticker inte det bredare utbudet av behandlingar, inklusive de
som kan vara fordelaktiga men inte relaterade till granulom, sasom
transplantation och syrgasbehandling.

De tvd huvudtyperna av behandling som bor dvervégas for att
hantera sarkoidos ér:

o Glukokortikoider — dessa dr en typ av steroid som arbetar for att
minska inflammation i kroppen.

« Immunsuppressiva likemedel — dessa likemedel verkar genom att
lugna/kontrollera immunsystemets svar nar det har dverreagerat.
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Dessa likemedel kan férbattra symtom pa sarkoidos. Aven om
sjukdomen ocksd kan forvérras nir steroidbehandlingen vdl har
upphort. Det finns biverkningar att dvervaga eftersom steroider
kan orsaka viktokning, diabetes, hogt blodtryck, férsvagning av
skelett och humorsviangningar.

Immunsuppressiva lakemedel anviands ofta for att hjilpa
manniskor att sluta med steroidlakemedel utan att deras symtom
blir vdrre. Detta dr kdnt som steroidsparande.

Sjukvardspersonal bor diskutera alternativ med dig for att hitta
en balans mellan rétt dos for att hantera eventuella symtom och
minska risken for biverkningar.

Den fullstandiga riktlinjen innehdller rekommendationer for
nér och hur dessa tva typer av behandlingar bor anvandas for
sarkoidos som paverkar olika delar av kroppen.

Lungsarkoidos - paverkar lungorna

Personer med hog risk for langvarig funktionsnedsittning eller
dodsfall pa grund av sarkoidos som paverkar lungorna, bor ges
glukokortikoidbehandling. Syftet med denna behandling dr att
forbattra och/eller bevara en persons livskvalitet och lungfunktion.

Maénniskor som upplever en gradvis forsaimring av sin livskvalitet,
men som inte l6per risk att do, bor diskutera riskerna och
fordelarna med steroidbehandling med sin vardpersonal. Det ar
bést att borja med en 14g till medeldos av behandlingen.

Glukokortikoider ska inte anvédndas till personer som inte loper
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risk att do eller de som inte har forsamrad livskvalitet. Detta beror
pa de biverkningar som de orsakar.

Riktlinjen rekommenderar att man ldgger till ett
immunsuppressivt lakemedel till behandlingen om en person
inte ser nagon forbattring av sina symtom eller lider av negativa
biverkningar av glukokortikoider. Syftet med detta ér att forbattra
deras symtom och/eller bevara deras livskvalitet. Riktlinjen
rekommenderar att man forst anvander ett laikemedel som

heter metotrexat. Om ingen positiv forandring ses av detta, sa
rekommenderas att du provar ett lakemedel som heter infliximab.

Det finns andra alternativ men det finns mindre bevis som stoder
dem. De ndmns i den fullstandiga kliniska riktlinjen som alternativ
som har anvénts framgangsrikt hos vissa personer med sarkoidos
och ingar i bilagan.

Kutan sarkoidos - paverkar huden

Steroidbehandling rekommenderas for personer som har
smértsamma och potentiellt vanprydande knolar pa huden
(lesioner) som inte kan hanteras med hudkramer. Behandlingen
bor anvidndas sparsamt pa grund av de langvariga biverkningarna
av glukokortikoidbehandling.

Om madnniskor inte ser ndgon forbattring av sin steroidbehandling
foreslar riktlinjerna att man ldgger till den immunsuppressiva
medicinen, infliximab.

Andra behandlingsalternativ finns och kan foreslas av
sjukvardspersonal, men det finns mindre bevis som stodjer deras
anviandning.
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Hjartsarkoidos - paverkar hjartat

For personer med hjartavvikelser, inklusive nar hjartat slar
langsammare eller i en ovanlig rytm, rekommenderar riktlinjen
glukokortikoider. Det fanns inte tillrdckligt med bevis for att
rekommendera om ett immunsuppressivt lakemedel ocksa
behovdes. Det var dock experternas asikt som arbetade med
riktlinjen att immunsuppressiva likemedel kan bidra till

att minska biverkningarna som dr forknippade med att ta
glukokortikoider pa egen hand.

Neurosarkoidos - paverkar framst nervsystemet

For patienter som har sarkoidos som paverkar nervsystemet —
inklusive domningar och svaghet i delar av kroppen, foreslar
riktlinjen behandling med glukokortikoider. Om symtomen
fortsatter ska en immunsuppressiv behandling laggas till:
metotrexat ska provas forst och vid behov kan dven infliximab
tillséttas.

Trotthet orsakad av sarkoidos

For personer som upplever svar trotthet som paverkar deras
livskvalitet foreslar riktlinjen ett lungrehabiliteringsprogram och
muskelstyrketraning under 6-12 veckor. Dessa program fokuserar
pa att 6ka aktivitetsnivderna och ldra sig mer om hur forbéttrade
aktivitetsnivder och muskelstyrka kan vara fordelaktigt for att
forbattra trotthet.

For vissa personer som har forsvagande, ihallande trotthet kan en
typ av lakemedel som kallas neurostimulator anvindas. Riktlinjen
rekommenderar tva typer av neurostimulatorer, d-metylfenidat
eller armodafinil, som bor anvandas i 8 veckor for att testa om de
forbattrar symtomen.

°%y
EUROPEAN EUROPEAN ..::..._“"\ European
RESPIRATORY E | F LUNG ocisie! Reference
SOCIETY FOUNDATION ®g0° Network

for rare or low prevalence

every breath counts complex diseases

i Network
Respiratory Diseases
(ERN-LUNG)



Faststallda metoder for att behandla sarkoidos

Under processen att ta fram de kliniska riktlinjerna fann experter
som arbetade med dokumentet brist pa bevis inom flera omraden.
Tyvarr dr luckor i forskningen vanliga for séllsynta sjukdomar,
sasom sarkoidos.

For att hjalpa till att ge information for att ticka denna lucka

i forskningen, ticker den professionella riktlinjen ocksa de
etablerade metoderna for att behandla sarkoidos. Dessa anvdnds
i stor utstrackning av vardpersonal och anses vara ett etablerat
tillvagagangssitt, trots bristen pa forskning inom dessa omraden.

Diagrammen nedan visar det foreslagna tillvigagangssattet for
vardpersonal som behandlar olika typer av sarkoidos:

Diagramtangent

Rekommenderad behandling baserat pa bevis

Etablerade metoder med bristande stodbevis
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Lungsarkoidos - paverkar lungorna

Lungsarkoidos

Medelrisk men forsamrad livskvalitet

Glukokortikoider
vid lagsta
mojliga dos

Observera och kontrollera om
behandling ar nddvandig

Om behandling

behdvs, Om det finns negativa biverkningar

prova forst
glukokortikoider

Immunsuppressiva lakemedel:
Metotrexat
Azatioprin

Glukokortikoider

Om det finns negativa biverkningar
och/eller symtom fortsatter eller férvarras och/eller symtom fortsatter eller forvarras

Imunosupresivi:

Metotreksat

Leflunomid
Mykofenolatmofetil
Hydroxyklorokin

Andra immunsuppressiva

ldkemedel:
Azatioprin
Leflunomid
Mykofenolatmofetil
Hydroxyklorokin

Om symtom fortsatter

eller forvarras

Biologiska lakemedel:
Infliximab

Adalimumab

Om symtom fortsatter

eller forvarras

Andra ldkemedelsalternativ

Om symtom fortsatter
eller forvarras

Biologiska lakemedel:

Infliximab

Andra biologiska
lakemedel:
Adalimumab

Om symtom fortsatter
eller férvarras

Rituximab
JAK-inhibitor
RCI

Andra ldkemedelsaltern
Rituximab
JAK-inhibitor
RCI
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Kutan sarkoidos - paverkar huden

Kutan sarkoidos —
paverkar huden

Gopiska glukokorﬁkoid@
|

Om det finns negativa biverkningar
och/eller symtom fortsatter eller forvarras

Andra glukokortikoider som

kallas Prednison
eller Prednisolon

Om det finns negativa biverkningar
och/eller symtom fortsatter eller férvarras

Immunsuppressiva likemedel:
Hydroxyklorokin eller klorokin

Om symtom fortsatter eller forvarras

Immunsuppressiva

ldakemedel:
Metotrexat

Om symtom fortsatter eller forvarras

Biologiska lakemedel:
Infliximab

Om symtom fortsatter eller forvarras

Biologiska lakemedel:
Adalimumab

Andra ldkemedelsal-

ternativ
Apremilast
Tofacitinib
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Hjartsarkoidos -

Kardiologens
rekommendation:
Pacemaker
implanterbar
hjartdefribillator
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@ ERS =¥

every breath counts

Glukokortikoider

paverkar hjartat

Hjartsarkoidos — dar det finns
rytmrubbningar,
hjartsvikt eller hég
risk for pl6tslig hjartdod

Med eller utan

Immunsuppressiva ladkemedel:

Metotrexat
Azatioprin

Leflunomid
Mykofenolatmofetil

Byt immunsuppressivt lakemedel
om det finns negativa biverkningar

och/eller symtomen fortsatter eller forvarras

Immunsuppressiva lakemedel:
Metotrexat
Azatioprin
Leflunomid

Mykofenolatmofetil

Om symtom fortsatter eller forvarras

Biologiska lakemedel:

Infliximab

Adalimumab

J

Andra Iékemedelsalternativ:\
Cyklofosfamid )

LUNG
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Neurosarkoidos - paverkar framst nervsystemet

Glukokortikoider

Om det finns negativa biverkningar
och/eller symtom fortsatter eller férvarras

Immunsuppressiva lakemedel:

Metotrexat

Immunsuppressiva lakemedel:
Azatioprin
Leflunomid

Mykofenolatmofetil

Om symtom fortsatter eller forvarras

Biologiska lakemedel:

Infliximab

Biologiska lakemedel:
Adalimumab

-
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Trotthet orsakad av sarkoidos

Trotthet orsakad av sarkoidos

EUROPEAN
RESPIRATORY
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Inget svar pa att behandla
pagaende sarkoidossymptom

Fysisk traning

Inspirerande muskeltraning

Fortsatt symptom

Neurostimulatorer

Armodafinil
D-metylfenidat

Fortsatt symptom

Lag dos av glukokortikoider
och/eller metotrexat

@ELF
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Framtida forskning

Rekommendationerna i denna riktlinje dr baserade pa en
genomgang av befintlig evidens och pa erfarenheterna fran
experterna som arbetar med dokumentet. Forfattarna till studien
noterade att det fanns en brist pa forskning inom manga omraden
av sarkoidos. I synnerhet saknades bevis som tdckte former av
sarkoidos som paverkar levern, benen eller 6gonen. Det saknades
ocksd bevis som visar om behandlingar ar effektiva for att forbattra
livskvaliteten, snarare dn att bara forbattra kliniska métningar.
Forfattarna uppskattar att en uppdatering av riktlinjerna kommer
att behovas inom 5 &r nar mer information blir tillganglig.

Vidarelasning

Denna riktlinje har tagits fram av European Respiratory Society
och European Lung Foundation. Du kan ta reda pd mer om dessa
organisationer och fa tillgang till hela professionella riktlinjer
genom att anvdnda linkarna nedan:

Fullstandig klinisk riktlinje - publicerad i European
Respiratory Journal:

https://erj.ersjournals.com/content
early/2021/06/10/13993003.04079-2020
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Ytterligare resurser for patienter och vardare:

European Lung Foundations webbplats for patientprioriteringar:
https://europeanlunginfo.org/sarcoidosis/ Detta ger information
till personer med sarkoidos och deras familj och vanner. Utvecklad
med hjilp av personer med erfarenhet av tillstdndet och sarkoidos-
sjukvardsexperter 6ver hela varlden.

European Lung Foundations Sarcoidosis faktablad: https:/
europeanlung.org/en/information-hub/factsheets/sarcoidosis/
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Om ERS

European Respiratory Society (ERS) dr en internationell
organisation som samlar ldkare, vdrdpersonal, forskare och andra
experter som arbetar inom andningsmedicin. Det 4r en av de
ledande medicinska organisationerna inom luftvigsomradet, med
ett vixande medlemsantal som representerar over 140 lander.
ERS-uppdraget ar att framja lunghalsa for att lindra lidande av
sjukdomar och driva standarder f6r andningsmedicin globalt.
Vetenskap, utbildning och opinionsbildning dr kdrnan i allt det
gor. ERS dr engagerad i att fraimja vetenskaplig forskning och ge
tillgang till hogkvalitativa utbildningsresurser. Det spelar ocksa
en nyckelroll i opinionsbildning - att 6ka medvetenheten om
lungsjukdomar bland allménheten och politiker. www.ersnet.org

Om ELF

European Lung Foundation (ELF) grundades av ERS for att

fora samman patienter och allmédnheten med professionella.

ELF producerar offentliga versioner av ERS-riktlinjen for att
sammanfatta reckommendationerna till vardpersonal i Europa,

i ett enkelt format for alla att forsta. Dessa dokument innehaller
inte detaljerad information om varje tillstdnd och bér anvdndas
tillsammans med annan patientinformation och diskussioner
med din ldkare. Mer information om lungtillstdnd finns pa ELF:s

webbplats: www.europeanlung.org
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