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Introduktion
N

Den har broschyren véander sig till dig som fatt diagnosen
Idiopatisk Lungfibros (IPF) samt till dina narstaende/anhériga.

Syftet ar att bade ge dig som patient och anhérig en battre
forstaelse for vad sjukdomen innebar. Innehallet tar upp vad
som hander i kroppen och redogodr for den kunskap som finns
om sjukdomen i dagslaget. Du hittar har aven information om
de medicinska tester som oftast behdvs fér att stalla diagnos
och hur uppféljning av sjukdomen gar till.

Broschyren ger ocksa tips och rad kring hur du och dina
narstdende/anhdriga kan leva med sjukdomen pa basta satt.

Ta er garna tid att ga igenom broschyren tillsammans. Tank pa
att alla reagerar olika pa en sjukdom och att det darfor ar viktigt
att diskutera just er situation. | slutet av broschyren finns plats
att skriva ned eventuella fragor. Kontakta ditt vardteam om du/
ni har fragor eller funderingar. Ingen ar ensam i detta!




Vad ar IPF?
N

Idiopatisk lungfibros, IPF, ar en ovanlig lungsjukdom som gor
att arrvavnad bildas i lungorna. Forkortningen IPF kommer fran
engelskans idiopathic pulmonary fibrosis, vilket innefattar tre
medicinska begrepp som tillsammans beskriver sjukdomen:

* Idiopatisk betyder att orsaken ar okand.
* P betyder "pulmonary” som ar engelska fér lungor.
* Fibros betyder att det bildas arrvavnad.

| Sverige upptacks 300-600 fall per ar, men sjukdomen
ar troligen mer utbredd &n sa. | internationella studier har
forekomsten uppskattats till 4,6-16 fall per 100000 personer.

Sjukdomen ar vanligast hos aldre, men kan aven drabba
yngre personer. Forskning pagar for att dka kunskapen om
sjukdomen IPF och dess behandling.
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I = Idiopatisk
(okand orsak)

P = lung- (eng. Pulmonary) F = Fibros




Hur fungerar

lungorna?
N

Lungorna forser blodet med syre och avlagsnar koldioxid.

Langst ut i lungorna sitter lungblasorna, de sa kallade
alveolerna. Runt varje alveol finns kapillarer som ar den
minsta typen av blodkarl. Nar blodet strémmar genom
kapillarerna tar de roda blodkropparna i blodet upp syre fran
inandningsluften i alveolerna. Blodet transporterar sedan runt
syret till kroppens alla delar. Samtidigt [dmnar blodet ifran sig
koldioxid som darefter forsvinner med utandningsluften.

Lungorna ar aven en del av kroppens immunfdrsvar genom
att ta hand om fdéroreningar, viruspartiklar och bakterier som
finns i luften vi andas in.
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Vad hander

i kroppen vid IPF?
N

Nar vi andas in fyller luften alveolerna och lungorna blir stérre.
Nar vi andas ut dras lungorna ihop igen. Vid IPF blir de tunna
vaggarna mellan lungblasorna fortjockade, stela och omvandlas
till arrvavnad. Det gor att en lunga med IPF inte expanderar lika
mycket som en frisk lunga.

Sjukdomen férvarras med tiden, men hastigheten varierar. Nar
lungorna far mer och mer arrvavnad férsamras lungfunktionen
och det blir svarare att andas. Det beror pa att syret har svarare
att passera fran luften till blodet i lungorna. Det ar darfér man
kan kadnna sig andfadd redan av vardagliga aktiviteter.




Vad handeri
kroppen vid IPF?
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Symtom vid IPF
N

Till en borjan brukar symtomen vara milda, men i takt med att
sjukdomen férvarras upplever manga patienter:

* Ihallande hosta och andfaddhet som kan férvarras av latt aktivitet
* Trotthet

* Svaghet

* Sura uppstotningar/halsbranna (reflux)

« Aptitldshet

* Viktminskning

* Bredare och rundade fingertoppar (trumpinnefingrar) som beror
pa syrebrist

IPF skiljer sig at mellan olika personer. Vissa personer har stabil
lungfunktion i manga ar. Fér andra forséamras lungfunktion snabbt
och symtomen férvarras. Tyvarr finns det idag ingen mojlighet att
bota IPF. Men det finns behandling som kan bromsa sjukdomen
och minska ytterligare férsamring av symtomen.




Forkylningar/
lunginflammation

Torrhosta Trumpinnefingrar
Cyanos
Ofrivillig Andfaddhet/
viktminskning trotthet
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Hur stdlls diagnosen?
N

For att stalla diagnosen gor ldkaren en noggrann genomgang
av din och din familjs sjukdomshistoria. Lakaren kommer
ocksa att gbéra en rad olika undersdkningar samt ta vissa
blodprover och eventuellt dven vavnadsprover.

En av dessa undersdkningar kallas datortomografi (dven
kallad DT, CT eller skiktréntgen) och gérs med en avancerad
rontgenapparat som ger detaljerade bilder av dina lungor.
Undersdkningen tar oftast bara ndgra minuter och ké&nns inte
alls. Om lungorna har forandringar som tyder pa IPF kommer
detta att synas pa bilderna fran undersdkningen.

| vissa fall kan man &ven behodva ta prover pa lungorna

for att stalla korrekt diagnos. Detta kan gdras med hjalp

av lungbiopsi eller bronkoskopi. Lungbiopsi innebar att
Idkaren avlagsnar en liten bit lungvavnad under narkos. Vid
bronkoskopi tittar [akaren istallet ned i lungorna med hjalp
av ett sa kallat bronkoskop och tar vid behov prover. Denna
undersdkning utfdrs oftast under lokalbeddvning.

Hur testar man lungfunktionen?

Lungfunktionen testas med hjélp av en sa kallad spirometer.
Testet bestar i att man tar ett djupt andetag och blaser ut
sa hart och fort man kan i ett munstycke. Spirometern mater
lungvolymen, dvs hur mycket luft som ryms i lungorna. Vid
IPF blir lungorna stelare och lungvolymen ar darfor i regel
minskad.




Datortomografi
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Behandling
N

Idag finns inget botemedel mot IPF, men det finns flera satt att
mildra symtomen och dven bromsa sjukdomens utveckling.

Medicinsk behandling:

* Behandling med antifibrotisk medicin

* Behandling med syrgas, i vila och/eller vid aktivitet

* Lakemedelsbehandling med kortison vid tillfallig férsamring
* Behandling mot reflux (halsbranna, sura uppstdtningar)

* Lungtransplantation

Icke-medicinsk behandling:

¢ Lungrehabilitering och anslutning till ett IPF-vardteam med
fysisk traning, rdd om kost och hur man kan underlatta
vardagen, samtalsstdd och stodgrupp/IPF-skola




Medicinsk behandling

Syrgasbehandling

Suypueyag

Lungrehabilitering
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Uppféljning
N

Nya studier visar att tillstandet forsédmras olika fort fér olika
patienter. For vissa forvarras inte sjukdomen alls.

For att Idkaren ska kunna utvardera hur din IPF
féréndras éver tid kommer du att fa gora:

« Aterkommande spirometriundersékningar fér matning av
aktuell lungfunktion

« Aterkommande réntgenundersdkningar av lungorna for att
se fibrosutbredningen

* Blodprover for rutinkoll

* Kontroll av syresattningen i blodet med en fingersensor
(pulsoximeter) och om det behdvs tas aven ett blodprov i
handleden, ett sa kallat arteriellt blodgasprov, som visar om
det rader syrebrist

« Gangtest dar det kontrolleras hur langt du gar pa sex minuter
och hur du syresatter dig

» Ultraljudsundersdkning av hjartats funktion

* Ett livskvalitetsformular om din sjalvupplevda halsa




Lungbiopsi
Roéntgen

Spirometri A

Arteriellt blodgastest

Fingersensor

o
. Ultraljud
6 minuters

gangtest

Livskvalitets-
formular
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Att leva med IPF

IPF ar ett kroniskt sjukdomstillstand som paverkar livet beroende
pa allvarlighetsgrad och utbredning. Ofta blir symtomen mer
uttalade med tiden och ékar i samband med infektioner eller vid
akuta exacerbationer, men alla manniskor reagerar olika. Livet
med IPF kommer att innebara begransningar, men vissa saker
gar bade att paverka och férandra till det battre. Att lara sig

sa mycket som majligt om sjukdomen och olika behandlingar

ar ofta till hjalp bade for den som &r sjuk och fér den som &r
anhodrig.

* Lar dig mer om sjukdomen och ta en aktiv roll i besluten
kring tillstandet. Genom att vara medveten och delaktig 6kas
forstaelsen for din situation.

¢ Ta alla mediciner du fatt utskrivna. Féljsamhet kring
medicinering ar viktigt!

« Hall dig sa aktiv som du kan. Aktivitet ar inte farligt utan maste
bara anpassas till dina egna férutsattningar.

* Vaccination mot influensa och lunginflammation rekommenderas,
da dessa sjukdomar riskerar att bli varre vid IPF.

* Om du roker, be din lakare om hjalp att sluta. Anhériga
rekommenderas dven rokstopp da indirekt rokning kan ha
negativ paverkan pa sjukdomen.




Var sa aktiv som du kan

Om du roéker - sluta!
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Vaccinera dig mot influensa
och lunginflammation
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* Involvera dina anhoériga i din sjukdomssituation och behandling.
Ta gdrna med en anhorig vid lakarbesdken.

» Prata om din sjukdom och beratta om hur den paverkar dig,
det kanske inte syns pa dig att du ar sjuk. Anhériga med
kunskap om IPF och hur du mar, har stérre chans att vara ett
stdd i vardagen.

» Ta del av det stdd som erbjuds fran ditt IPF-vardteam.

Exacerbationer

En pldtslig och kraftig forsamring av dina symtom kan vara
tecken pa en akut IPF-exacerbation. Exacerbation betyder
snabb forsamring utan specifik orsak och kan vara allvarlig med
sjukhusinldggning som foljd. Det &r langt ifran alla som drabbas
av akuta exacerbationer, men var uppmarksam och kontakta
genast ditt vardteam om du upplever:

» Andfaddhet som &r mer anstrdéngande &n vanligt och inte tycks
bli battre

* Hosta som blir varre

* Feber eller influensaliknande symtom som muskel- eller ledvark




Hosta som inte gar
att fa kontroll dver

Andfaddhet

Hog feber
Smarta eller tryck
over brostet

Okad
svaghetskansla

Diarré, illamaende
eller krdakningar
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IPF-vardteamet
N

| ett IPF-vardteam kan foljande personer férekomma och utgéra
ett stod:

* Lakare ar medicinskt ansvarig for din sjukdom och behandling.

Sjukskoterska har ofta rollen som kontaktperson och ar den du
i forsta hand bor vanda dig till for rad och stod.

Fysioterapeut utfér anstrangningstester och ar ansvarig fér
traningsgrupper. Att trédna vid IPF har positiva effekter pa ditt
halsotillstand. Traningen behdver dock anpassas till ratt niva for
just dig. Borja inte trana sjalv utan att du haft kontakt med en
fysioterapeut specialiserad inom lungmedicin.

Arbetsterapeut kan hjalpa dig med energibesparande
arbetssatt och andra hjalpmedel i vardagen. Livet med IPF kan
vara trottsamt och du har inte samma energinivaer som en frisk
person. Kanske bor din hemmamiljé férandras sa vardagen blir
enklare. Tank pa att du kan fa avlastning i de aktiviteter du inte
orkar med. Hjalpinsatser i hemmet kan gora stor skillnad!

Dietist - kosten ar viktig for din behandling och for att fa
tillrackligt med energi. Dietisten kan hjalpa dig med kostrad
om du ofrivilligt gar ner i vikt eller har problem med aptitloshet
och/eller illamaende.

Kurator - det ar vanligt att kdnna sig orolig och nedstamd nar
man drabbats av en kronisk sjukdom som IPF. En kurator kan
stdtta vid depression eller nedstamdhet men dven vara ett stdd
i praktiska fragor som ror kontakt med samhallet, myndigheter,
mm.
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Kontakt med andra
i samma situation
_

* Patientstodgrupp sa kallad IPF-skola, dar flera patienter
i grupp traffas tillsammans med sitt vardteam, har visat
sig vara ett bra tillfalle for stdéd och utbildning. Fraga ditt
vardteam om mojligheten att traffa andra med samma
sjukdomstillstand for att utbyta erfarenheter.

e Patient- och anhorigférening finns for narvarande inte
i Sverige men flera internationella féreningar har bildats
(se lankar). Anmal ditt intresse hos ditt vardteam. Inom
en snar framtid hoppas man kunna starta en svensk
féorening med hjalp av frivilliga initiativtagare, varden och
ldkemedelsindustrin.

23




Lankar
NI

Internationella organisationer och patientféreningar
http://www.ipfcharter.org

https://www.rareconnect.org/en/community/idiopathic-
pulmonary-fibrosis/learn/patient-groups/see-all

http://www.pulmonaryfibrosis.org

http://www.lifewithipf.com/resources/patient_organisations.html

Svenska organisationer och patientféreningar

http://www.hjart-lung.se
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Kontaktuppgifter
N

Sjukhus:

Ansvarig lakare:

Sjukskoterska:

Vardcentral:
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Anteckningar
N

Anvand de har sidorna for att skriva ner fragor till din l&dkare/
sjukskoterska for att gdra anteckningar om din behandling.
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