Hjart-
Lungfonden

- Lungfibros

EN SKRIFT OM LUNGFIBROS

-
m
z
>
-
(=
z
@
>

SYMPTOM +« BEHANDLING ¢ FORSKNING
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Dagens forskning
ger morgondagens vard!

Den har skriften @r en del av Hjart-Lungfondens arbete
med att sprida information om hjért- och lungsjukdomar.
Den har varit méjlig att ta fram tack vare gavor frén
privatpersoner och féretag.

Hjart-Lungfonden bildades 1904 i kampen mot
tuberkulos (tbc). | dag ar fondens mal att uppnd en varld
fri frdn hjart- och lungsjukdom och att ge fler ett langre
och friskare liv. Hjart-Lungfonden samlar in pengar
till vinnande hjart-lungforskning och arbetar fér ékad
kunskap om forskningens betydelse. Verksamheten &ar helt
beroende av bidrag fran privatpersoner och féretag.

Hjart-Lungfonden ar Sveriges storsta och viktigaste
finansiar av den oberoende hjart- och lungforskningen.

Ett 90-konto &r givarens garanti fér att pengarna Kristina Sparreljung
gdr till andamadlet. Svensk Insamlingskontroll kontrollerar Generalsekreterare,
regelbundet alla organisationer med 90-konto. Hjart-Lungfonden
Hjart-Lungfonden prioriterar klinisk forskning fér att
de medicinska resultaten snabbt ska komma till praktisk
anvandning inom sjukvérden.

Jag tror och hoppas att du kommer att
uppskatta denna skrift.

Hjart-
Lungfonden

Box 2167, 103 14 Stockholm
Besoksadress: Stora Nygatan 27, 1 27 Stockholm
Tel 08-566 24 200, Fax 08-566 24 229
www.hjart-lungfonden.se

insamlingskonton: pg 90 91 92-7 bg 909-1927
organisationsnummer 802006-0763



LUNGFIBROS

Lungfibros tillhor en grupp kroniska sjukdomar som
kdnnetecknas av drrbildning i och mellan de sma
lungblasorna (alveolerna), vilket orsakar ihallande
hosta och andfaddhet.

I en mindre del av fallen dr orsaken till drrbildningen,
fibroseringen, kidnd. Det kan till exempel handla
om att den sjuke under sitt yrkesliv inandats skadliga
dmnen som asbest eller stendamm. I majoriteten
av fallen 4r emellertid orsaken okind och man talar
da om idiopatisk lungfibros eller 1PF (fran engelskans
idiopathic pulmonary fibrosis). 1PF dr en allvarlig
sjukdom och prognosen dr oftast dalig. Det finns
dock flera behandlingsmojligheter. Exempelvis har
rehabiliteringsprogram visat sig ha en positiv effekt
pa symptom. Lungtransplantation kan ocksa komma
ifraga. Dessutom har det under senare tid forskats
fram bromsmediciner som kunnat minska forlusten
av lungfunktion hos de drabbade.

Det dr osdkert hur manga som lever med 1PF
i Sverige, men en uppskattning ir att det handlar
om cirka 1 500—2 ooo personer. Rokning dr en viktig
riskfaktor for att fa sjukdomen.

IPF dr en av lungmedicinens stora utmaningar.
Forskningen kring sjukdomen har dels fokuserats
pa att studera naturalforloppet och faktorer som
paverkar prognos. Dessutom ir intresset stort for
att hitta orsakerna till sjukdomen, och att utveckla
verksamma behandlingar. Mycket forskning aterstar
emellertid inom omradet. &
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Lungor och andning

Sa fungerar lungorna

Lungorna skoter gasutbytet i organismen genom att
ta upp syrgas fran lungblasorna till blodet, och att
eliminera koldioxid fran blodet. Lungvivnaden &r
uppbyggd si att den skapar storsta mojliga kontaktyta
for detta gasutbyte.

Inandningsluften kommer in i lungorna via luft-
roren som kallas bronker. Luftstrupen delar sig i tva
huvudbronker som gar till vardera lungan och delar
sedan upp sig som grenar i allt tunnare bronker, allt
lingre utilungvivnaden.

De tunnaste bronkgrenarna dr mindre 4n 2 milli-
meter och avslutas i "klasar” med alveoler. En vuxen
ménniska har omkring 300 miljoner alveoler, och det
dridessa som gasutbytet sker. Alveolerna 4r omgivna
av ett titt ndtverk av lungkapilldrer, harfina blodkarl
med tunna viggar som leder blodet forbi alveolernas
tunna membran. Hir tar blodet upp syre fran inand-
ningsluften och avger samtidigt den koldioxid som
bildats vid imnesomsittningen i kroppens celler.

Blodet som ska syresittas passerar lungorna genom
"lilla kretsloppet”. Syrefattigt blod med hog koldioxid-
halt pumpas ut frin hoger hjartkammare in i lungartiren
som foljer luftrorens forgreningar ut mot lungkapilldr-
erna kring alveolerna. Dir avger blodet koldioxiden
och tar upp syre fran inandningsluften. Det syresatta
blodet limnar lungorna via lungvenerna som leder
till hjrtats vinstra formak. Blodet fortsitter dérifran
via vinster kammare och stora kroppspulsadern ut
ikroppen. Lungornas eget behov av syrerikt blod sikras
via speciella blodkérl fran stora kroppspulsadern.

I lungvivnaden finns ocksa sma lymfbanor och
lymfkortlar som samlar upp vdvnadsvitska, lymfa,
och for den till storre kirl. Lymfa 4r den del av blod-
plasman som har passerat kapilldrernas kirlviggar. ¢
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Luftréren utgdr fran luftstrupen i form av tvé bronker

som delar sig i allt finare grenar. Andgrenarna utgérs av
tunnvaggiga sackar med halvklotformiga utbuktningar, s&
kallade lungblasor eller alveoler. Runt alveolerna finns ett
finmaskigt natverk av harfina blodkarl, kapillarer, och det
ar har blodet tar upp syret fradn inandningsluften (réd pil
p& bilden) och avger den koldioxid (bl pil) som bildats vid
amnesomsdttningen i kroppens celler.
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Lungfibros

En okontrollerad arrbildning

Lungfibros innebdr att lungans vanliga vivnad
kring luftroren och i lungblasorna omvandlas till
stel drrvdvnad, fibros. Det innebdr att utbytet av syre
och koldioxid mellan lungorna och blodomloppet
forsvaras, vilket i sin tur leder till andfaddhet och

sa smaningom andndd. Ju mer fibrosen utvecklas,
desto svarare blir det att andas.

Lungfibros tillh6r en grupp sjukdomar som kallas
interstitiella lungsjukdomar. Det innebdr att sjukdomen
uppstar i lungvdvnaden, detvill sdga i utrymmet mellan
cellerna i alveolernas mellanviggar. Dessa viggar dr
mycket tunna och minsta storning himmar utbytet
av syre och koldioxid.

Hos en minoritet av lungfibrospatienterna ir orsaken
kidnd, men de flesta drabbas av en form som kallas
idiopatisk lungfibros (1PF), och dir 4r orsaken 4n
s linge okind.

Kinda orsaker

Kinda orsaker till lungfibros dr att den drabbade
under sitt yrkesliv har inandats skadliga imnen som
asbest eller damm fran sten eller kol. Lungfibros som
dr orsakad av inandning av kisel brukar kallas sten-
dammlunga och dr numera mycket ovanlig i vart land.
Inandning av damm fran faglar eller mogligt ho kan
ge hypersensitivitetspneumonit, som ocksa kan leda
till en annan form av lungfibros. Inhalation av dmnen
ilantbruksmilj6 brukar bendmnas tréskdammlunga
(Farmer’s lung). En del patienter med sjukdomen
sarkoidos kan ocksa utveckla lungfibros.

Reumatiska sjukdomar, som sklerodermi och
ledgangsreumatism, kan ocksa sitta sig i lungorna
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och debutera med en lungforindring. Forst senare Vid typiska fall av lung-
intrider di de mer typiska symptomen fran leder. fibros racker det med en
Det finns 4ven vissa likemedel som kan skiktrontgen for att lakarna
ka lunefib ska kunna stdlla diagnosen.
0rsaxa unghbros. | vissa fall krévs en mer
omfattande utredning dar
ett vévnadsprov tas och
Idiopatisk lungfibros studeras i mikroskop.

Det dr osdkert hur manga som lever med 1PF i Sve-
rige, men det handlar uppskattningsvis om cirka
1500—2 000 personer. Sjukdomen 4r vanligare bland
mdn 4n bland kvinnor — bland dem som registrerades
idet svenska nationella Lungfibrosregistret det forsta
aret var 141 min och 53 kvinnor. Medelildern bland
dem som insjuknar var 73 ar, men aldersspannet dr



Vid idiopatisk lungfibros
boérjar foréndringarnai
lungvévnaden i utkanten
av lungan och sprids sedan
inat. P& bilden ses lungorna

som de morka "halvménarna”

och féréndringarna som
ett vitt trddmonster i de
yttre kanterna.
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stort, fran 46 till 89 ar. Rokning 4r en vanlig riskfaktor
for att fa sjukdomen.

Idiopatiskt betyder att orsaken till sjukdomen ar
okind. Tidigare trodde man att den drevs av inflam-
mation. Numera tror man att drrbildningen utgor en
reaktion pa nagot som hinder i lungblasornas epitel-
celler, detvill siga de celler som utgér slemhinnans
yta. Man kan likna det vid en sarlikningsprocess som
gatt overstyr. Vid en normal sarldkning loser en drr-
bildning upp sig allteftersom tiden gar och forsvinner
till storsta delen. Vid idiopatisk lungfibros fortskrider
drrbildningen och blir permanent.

Man vet emellertid inte om fordndringen 4r foranledd
avnagot dmne man andats in eller om den 4r genetiskt
betingad — eller kanske en kombination av bada.

For personer med idiopatisk lungfibros forsimras
sjukdomen snabbare 4n den gor for personer med
lungfibros av kidnd orsak. Prognosen har linge varit
dalig for patientgruppen, men har nu forbittrats
tack vare nya bromsmediciner och annan terapi.
Behandlingsmdjligheterna dr dock dnnu begrinsade
och patienterna kan aldrig bli helt friska.

Samsjuklighet

Det 4r inte ovanligt att personer med lungfibros dven
lider av lungemfysem. Detta eftersom tobaksrokning
dr en riskfaktor for bada sjukdomarna. Lungemfysem
karaktiriseras av permanent forstorelse av de finaste
luftrérens och lungblasornas viggar och forekommer
ofta hos patienter med kroniskt obstruktiv lungsjuk-
dom, KOL. Nér lungblasorna vidgas och blir firre

blir den yta som kan ta upp syre och transportera

bort koldioxid betydligt mindre, vilket forsimrar
utbytet av dessa gaser. Kombinationen lungfibros och
lungemfysem har simre prognos 4dn lungfibros utan
emfysem. Risken for lungcancer dr dessutom forhojd
hos dessa patienter.
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Lungfibros kan dven leda till att blodtrycket i puls-
adrorna mellan hjirta och lunga okar, detta kallas
pulmonell hypertension. Vid idiopatisk lungfibros
forekommer tillstandet hos cirka 8—15 procent av
patienterna vid den inledande undersokningen. Hos
patienter med 1PF som utreds for lungtransplantation
har nistan halften pulmonell hypertension. Patienter
med kombinerad lungfibros och emfysem ar sirskilt
benigna att utveckla tillstandet.

Vi pulmonell hypertension maste hjirtat arbeta
hardare for att pressa fram blodet, nidgot som pa sikt
kan leda till hogersidig hjirtsvikt. Eftersom det dr
hoger hjartkammare som pumpar blodet till lung-
kretsloppet dr det ocksa denna kammare som drabbas
av svikt. Tillstandet kallas cor pulmonale (cor = hjirta,
pulmonal = som har med lungorna att gora).

Magnus Skéld ar

professor i lungmedicin vid
Institutionen fér Medicin,
Karolinska institutet,

Solna, samt éverldkare vid
Tema Inflammation och
Infektion, Patientomréde
Lung- och Allergisjukdomar,
patientfldde Lungvavnads-
sjukdomar, Karolinska
universitetssjukhuset. Han
forskar kring lungfibros.
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Symptom och diagnos

Smygande symptom

Symptomen vid 1PF utvecklas ofta under lang tid och
kommer smygande. Huvudsymptom 4r andfaddhet
vid anstringning och torrhosta. Ju mer fibrosen
utvecklas, desto besvirligare blir det att andas och
vid grav lungfibros kan man ha andndod édven i vila.

Personer med I1PF kan ibland 4ven fa sa kallade
“trumpinnefingrar”. Det innebdr att fingrarna svullnar
utanfor den yttre leden si att de ser ut som trumpinnar.

Vid utbredd drrbildning i lungorna kan patienten
fa cyanos, detvill siga en blaaktig firg pa ldpparna
beroende pa att blodet dr daligt syresatt.

Diagnos

Som vid de flesta sjukdomar ir det fordelaktigt med
en tidig diagnos. Vid misstdnkt lungsjukdom inleds
alltid unders6kningen med en lungrontgen. Ibland,
men inte alltid, kan man se det typiska monster av
drrvdvnad som kidnnetecknar lungfibros. Patienter
som genomgar lungrontgen i ett tidigt skede av sjuk-
domen kan dock uppvisa en normal lungbild och for
det mesta gar man da vidare med en datortomografi
(skiktrontgen).

Vid en datortomografi kan likarna tydligt se
fibrosmonstret, bade var i lungan det finns och hur
pass utbrett det dr. Vid typiska fall av 1pF behovs
ofta inga fler undersdkningar. I de fall man inte dr
helt siker utvidgar man undersdkningen ytterligare
och tar ibland ett vivnadsprov, en lungbiopsi. I regel
utfors ingreppet med titthalskirurgi. Vivnadsprovet
analyseras sedan i mikroskop.

For att utesluta annan typ av lungsfibros, exempelvis
hypersensitivitetspneumonit, gér man i vissa fall
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bronkoskopi, dir man ofta inkluderar samtidig lung- Bronkoskopi innebdr att
skoljning (bronkoalveoldrt lavage, BAL). Bronkoskopi f'Perolot'k fors neri luft-
sker med hjilp av ett slags fiberoptisk rorkikare. réren genom nasan eller

. I B . munnen. Lakaren kan p& en
Patienten dr lokalbedovad medan bronkoskopet fors TV-skéirm se om det ﬂ;)ns

ner i luftroren genom nisan eller munnen. Likaren fdrandringar, och ven ta
kan pa en Tv-skidrm folja instrumentets vig langt nere prover som sedan anlyseras
iluftréren och bilda sig en uppfattning om eventuella ilaboratoriet.

avvikande foridndringar. Med hjilp av bronkoskopi
kan man ocksa ta vivnadsbitar fran lungan via en
kryosond som kyls ned, sa kallade kryobiopsier.

For att undersoka lungfunktionen anvinds ett
lungfunktionstest, spirometri. Spirometern ir ett
instrument som mater de volymer luft man andas in
eller ut. Genom att titta pa andningsvolymerna kan
ldkarna avgora sjukdomen som lindrig, mattlig eller
grav. Oftast gors denna undersdkning pa speciella
laboratorier och innebir att man far sitta i en ”box”
med glasrutor medan man andas. Det krdvs emellertid
ingen nedsittning av lungfunktionen for att diagno-
sen IPF ska stillas om skiktrontgen visar typiska fynd.

Det kan i manga ldgen vara svart att diagnostisera
1pF. Det giller inte minst vid reumatiska sjukdomar
eller nir skiktrontgenbilden inte ir helt typisk. ®
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Behandling

Rehabilitering och
bromsmediciner

Nagon botande behandling for 1PF finns inte.
Behandlingen bestar dirfor i allmdnhet av rehabilite-
ringsprogram och bromsmediciner. Vid lungfibros
av kind orsak behandlas den bakomliggande orsaken.
En rokande patient med lungfibros ska forstis
omedelbart sluta roka.

Lungrehabiliteringsprogrammen omfattar flera
olika delar och involverar manga specialister som
sjukskoterskor, fysioterapeuter, arbetsterapeuter och
dietister. Genom fysisk regelbunden trining gér det
att minska andfaddheten och med st6d av dietist kan
lungfibrospatienten fa rad och stdd rorande energirik
och nyttig kost.

Inga likemedel kan bota drrvdvnaden och ater-
stdlla lungorna till deras ursprungliga skick. Under
senare ar har det utvecklats tva likemedel som
bromsar fibrosbildningen och forlusten av lungfunk-
tionen med i snitt 50 procent jimfort med placebo
(verkningslos substans). Dessa tva likemedel heter
nintedanib och pirfenidon och kan ges vid siker-
stilld 1pF, om den inte ir for lingt framskriden. Aven
vid snabb forsimring av annan lungfibros kan man
prova bromsmedicinering.

Som alla likemedel ger 4ven nintedanib och
pirfenidon biverkningar. Det handlar framfor allt
om illaméende, krikningar och diarré, men ocksa
om hudproblem, framfor allt kan huden bli kinslig
for sol. Biverkningarna varierar dock fran patient
till patient och skiljer sig ocksa at mellan de bigge
likemedlen.

Forr eller senare far de flesta lungfibrospatienter
syrgasbehandling med hjilp av en liten grimma



LUNGFIBROS

indsan, forstvid anstrdngning, senare dven vid
vila. Syrgasen kan man bira med sigien ryggsick
pa ryggen och didrmed f2 hjilp att klara sidana
anstringningar i vardagen som annars vore svara
eller omojliga.

Manga som lider av lungfibros drabbas ocksa av
oro, angest och depression. Dels 4r det tungt att
bira vissheten om att man har en allvarlig kronisk

sjukdom, dels kan andfaddheten i sig orsaka dngest.

Inga mediciner kan bota
IPF men under senare ar
har det utvecklats tva
|&kemedel som bromsar
fibrosbildningen och
férlusten av lungfunktionen
med i snitt 50 procent
jamfért med placebo.



Nar en I&kare undersdker
en patient med lungfibros
hors ett knastrande biljud
i stetoskopet vid inand-
ning. Lungorna har blivit
stela av arrbildningen och
fungerar sémre.
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Vid andnod i vila kan ldkarna skriva ut morfintabletter
som dimpar dngesten.

Personer som lider av sura uppstotningar behandlas
med syrahimmande likemedel.
Den hosta som kdnnetecknar lungfibros kan vara
mycket besvirlig och begrinsa det dagliga livet.
Det dr exempelvis svart att ga pa ett foredrag eller en
konsert med finstimd musik. Vanliga hostmediciner
hjilper tyvirr daligt.

Det krivs flera olika yrkeskategorier for att pa
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ett bra sitt omhinderta patienter med lungfibros.
Ofta sker detta med hjélp av team, ledda av sjuk-
skoterska. Gruppen triffas regelbundet och disku-
terar patientens sjukhistoria for att kunna sitta in
ldmpliga atgirder.

Lungtransplantation

Lungtransplantation kan bli aktuellt for patienter

med snabbt fortskridande lungfibros. Patienten ska

i ovrigtvara vid god hélsa. Bland samtliga som lung-
transplanteras i Sverige utgor gruppen med idiopatisk
lungfibros den som dkar snabbast, troligen for att
ldkarna i storre utstrickning remitterar dem till
transplantationsutredning i tid. Under 4dren 2001—2011
transplanterades 469 patienter i Lund och G6teborg,
vilket var ndstan en fordubbling jaimfort med perioden
1990—2000.

Overlevnaden efter lungtransplantation 4r
forhallandevis bra i Sverige. Cirka 65 procent av
samtliga lungtransplanterade lever 4nnu fem ar efter
operation och omkring 50 procent efter 1o ar.

Prognos

Prognosen for patienter med idiopatisk lungfibros
var tidigare dalig med en rapporterad median-
overlevnad efter diagnos pa 3—5 ar. Med nuvarande
behandling inklusive lungtransplantation, rehabi-
literingsprogram och de nya bromsmedicinerna ser
prognosen betydligt bittre ut. Det finns individer
som lever dnnu 810 ar efter diagnos och efter lung-
transplantation dnnu lidngre.

For patienter med lungfibros orsakad av reumatisk
sjukdom 4r prognosen béttre och behandling av
den underliggande reumatiska sjukdomen sitts
ofta in. For likemedelsorsakad lungfibros eller efter



Ihéllande hosta och
pataglig andnéd ar

typiska symptom vid IPF.

Man drabbas oftare
an kvinnor.

HJART-LUNGFONDEN

exponering for luftburna skadliga eller irriterande
dmnen undviker man likemedlen eller exponeringen
for det skadliga dmnet.

Vad kan jag gora sjilv?

Den som drabbas av IPF, men dven andra former av
lungfibros, bor delta i rehabiliteringsprogrammen
och vara noga med att folja likarens ordinationer vad
giller likemedlen. Om man inte tidigare slutat roka
bor man omedelbart gora det. Rokning ir inte bara en
kind riskfaktor for lungfibros utan kan dven skynda pa
sjukdomsforloppet. Dessutom verkar mediciner mot
IPF sdmre hos de som roker.
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For att undvika forsdmringsskov, si kallade
exacerbationer, dr det ocksa viktigt att kontakta sin
lungmottagning sa snart man kinner forsimring.
Likaren kan da ta stillning till om det dr aktuellt med
en kortvarig kortisonbehandling. For att undvika
influensa och lunginflammation, som kan utlosa
exacerbationer, bor personer med lungfibros vacci-
nera sig mot sisonginfluensa och pneumokocker.

Nir sjukdomen &r langt framskriden dr det vanligt
att man gar ner i vikt. Detta beror pa att hela kroppen
paverkas och det kan vara anstringande att ita.
Dietisten kan hjilpa till med tips pa energirik mat och
limpliga intervaller mellan maltiderna.

Den som blir ordinerad syrgas bor anvinda den.
Dels orkar man mer, dels minskar behandlingen
risken fOr att hjirtat paverkas negativt. ¢
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Mycket forskning behdvs

Forskningen kring idiopatisk lungfibros handlar
om att studera sjukdomsforloppet, finna sjukdoms-
markorer, hitta bakomliggande orsaker och att
finna bittre behandlingar. Mycket forskning aterstar
emellertid inom filtet.

Négra procent avdem som insjuknar i idiopatisk
lungfibros har sjukdomen i slikten. For att undersoka
om det finns en genetisk komponent som kan utlosa
sjukdomen pagar studier pa patienternas genom. For
att na relevanta resultat krdvs emellertid ett stort material
—manga ganger fler 4n det antal som insjuknar i
Sverige. Svenska forskare deltar dirfor i en storre
internationell studie som leds av amerikanska forskare.

Signalsubstanser och markorer

Vissa forskningsstudier dr inriktade pa de olika
signalsubstanser i blodet som man vet kan ge fibros.
Forhoppningen 4r att man ska kunna finna sitt att
blockera dessa substanser och pa si vis himma
drrbildningen i lungorna. Forskningen befinner
sig dock 4n sa linge pa ett mycket tidigt stadium.
Annan forskning dr inriktad pa att finna markorer
for sjukdomen. Det kan dels rora sig om prover som
kan tas vid insjuknandet och som kan ge en sikrare
diagnos. Det kan ocksa rora sig om markorer som
forutsiger hur sjukdomen kommer att utvecklas.
En del patienter kan leva linge med sin lungfibros,
andra kortare, men man har dnnu inte hittat nagon
markor som verkar vara kopplad till den forvintade
overlevnaden. Om forskarna lyckas hitta en sidan markor
och utifran den kunna studera mekanismerna bakom,
skulle det kunna 6ppna nya mojligheter till behandling.
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Behandlingsstudier

Det pagar manga likemedelsstudier for att hitta

dnnu béttre bromsmediciner 4n de tvd som hittills

natt marknaden. Det pagar dven studier vars syfte

dr att utréna om en kombination av de tva befintliga

likemedlen skulle kunna ge ytterligare effekt.
Andra studier tittar pa patienter med grav

lungfibros. Dessa har tidigare alltid uteslutits

ur likemedelsstudierna, nu vill man se om dven

de har nytta av bromsmedicinerna.

Ar 2014 inréttades ett
svenskt nationellt lungfibros-
register. Dar registreras
uppgifter om sjukhistoria,
medicinering, réntgen och
lungfunktionsvarden vid olika
tidpunkter under patientens
sjukdomsforlopp. Syftet pé
l&ngre sikt ar att forbattra
halso- och sjukvéarden av
lungfibrospatienter i Sverige.
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Mycket forskning aterstar
for att finna de bakom-
liggande orsakerna till

IPF och utveckla battre
behandlingar. Professor
Magnus Skéld vid Karolinska
institutet &r en av de som
forskar om sjukdomen.

HJART-LUNGFONDEN

Lungfibrosregister

For att pavisa styrkor och svagheter i virden av patienter
med idiopatisk lungfibros och ta reda pa hur vanlig
sjukdomen 4r i Sverige, startades 2014 ett svenskt
nationellt lungfibrosregister. Dir registreras uppgifter
om sjukhistoria, medicinering, rontgen och lung-
funktionsvirden vid olika tidpunkter under patientens
sjukdomsforlopp. Syftet pa lingre sikt dr att forbéttra
hilso- och sjukvard av lungfibrospatienter i Sverige
genom att exempelvis utarbeta gemensamma riktlinjer.
Patienter med IPF kan komma att tillfragas om de vill
vara med i lungfibrosregistret. Det dr helt frivilligt att
delta, men ju fler patienter som ingar, desto sikrare
slutsatser kan forskarna dra om sjukdomen.

Registret kommer att ligga till grund for hogkvalitativ
forskning och gynnar dven internationella samarbeten.
Genom registret kan forskarna utvirdera effekter av
nya behandlingsmetoder. Dirtill har man startat en
biobank som ska anvindas for forskningsdndamal,
vilket innebdr att ett extra blodprov tas for forskning.

Patientforening

Nyligen har en patientférening for lungfibros startat

i Sverige. Dess frimsta uppgift 4r att ge stdd till patien-
ter och anhoriga med lungfibros, speciellt idiopatisk
lungfibros, 1pF. Forutom den stodjande verksamheten
arbetar man for tidigare diagnos, bittre och mer
jdmlik vard, bittre information samt 6kat psykosocialt
stod. Genom att triffas eller diskutera pa hemsidan
vill man dela med sig av erfarenheter, stotta varandra
med praktiska rad och identifiera brister i information
fran vardgivare. Webbadressen till féreningen finns
ireferenslistan sist i denna skrift. &
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Féljande skrifter och
faktablad finns att
bestdlla kostnadsfritt
fran Hjart-Lungfonden:

Aortasjukdomar
Astma

Barnhjartan
Blodtrycket
Diabetes
Hjartinfarkt
Hjartklaffsjukdom
Hjartrytmrubbningar
Hjartsvikt

KOL

Kolesterol
Kéarlkramp
Lungfibros

Plotsligt hjartstopp
Sarkoidos

Stress

Stroke

Sémnapné

Tobak

Tuberkulos

Bestdll pa
www.hjart-lungfonden.se
eller telefon 08-566 24 2I0.

Lankar

www.ipf-sverige.se
patientféreningens hemsida
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Hjart-Lungfonden: Sarkoidos och lungfibros, en temaskrift
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David Kylhammar och Géran Radegran: "Pulmonell hypertension
vanligt vid kronisk lungsjukdom’, Ldkartidningen, 30-32/2017

Lungfibrosregistret: Arsrapporter.
www.simf.se/lungfibrosregistret

”Svart lungsjuka kan se ljusare pd framtiden”,
Lakemedelsvériden, januari 2015
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www.internetmedicin.se

Ordlista

Alveoler - lungblasor dér utbytet av syre och koldioxid
med blodet sker

BAL - bronkoalveoldart lavage, skéljning av lungblésorna

Fibros - arrvavnad

Biopsi - vavnadsprov

Bronker - luftrér

Bronkoskopi — undersékning av luftréren med hjalp
av fiberoptik

Exacerbationer - férsamringsperioder

Genom - arvsmassa, det vill séga en organisms
samtliga gener

Hypersensitivitetspneumonit - lungfibros orsakad av
inandning av damm frén faglar eller mégligt ho, det
senare kallas &ven tréskdammlunga

IPF - idiopatisk lungfibros

Kapillarer — harfina blodkarl med tunna vaggar

Naturalférlopp - hur en sjukdom genomsnittligt utvecklas
om den inte behandlas alls

Signalsubstans — en molekyl som 6verfor impulser frén
en cell till en annan

Spirometri - matning av lungkapaciteten
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Forskning
ger fler mer
tid att leva

Tack vare géavor kan
Hjart-Lungfonden bekosta
det mesta av den
oberoende hjart-
lungforskningen i Sverige.

For att forskningen
ska kunna fortsatta
behévs mer pengar, och
varje gava ar vardefull.
Du kan géra stor skillnad
genom att bli
manadsgivare!

Anvand talongen hdr intill.

For rad kring
testamentsgavor till
forskningen kontakta oss
p& 08-566 24 230 eller
testamente@
hjart-lungfonden.se

Hjart-
Lungfonden
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¢ Ja jag vill bli manadsgivare

och stédja Hjart-Lungfonden regelbundet

GOR SA HAR: Fyll i alla uppgifter inklusive vilket belopp du vill ge
varje manad och skriv under. Riv loss anmdlan, vik talongen dubbel
och tejpa igen. Sedan kan du lagga den pd postlddan, portot ar
redan betalt.

Beloppet dras fran angivet konto den 28:e varje manad. Som
tack for att du stédjer Hjart-Lungfonden och den I&ngsiktiga
forskningen far du var uppskattade tidning Forkning for hélsa
fyra génger per ar.

SVENSK
INSAMLINGS
konTo | KONTROLL
MGTema$S

FORNAMN BANKENS NAMN
EFTERNAMN CLEARINGNUMMER (4 ELLER 5 SIFFROR)
ADRESS KONTONUMMER (LONE/PERSON/PENSIONS/PLUSGIROKONTO
POSTNUMMER PERSONNUMMER (KRAV FRAN BANKGIROCENTRALEN)
ORT E-POST
TELEFONNUMMER DATUM
MOBILNUMMER NAMNUNDERSKRIFT




SVENSK
INSAMLINGS
KONTROLL

; KONTO

Ge 100:-
i manaden

bifogad talong

DIN GAVA BEHOVS!

Den har skriften ar méjlig att ta fram och erbjudas
kostnadsfritt till dig tack vare gdvor till Hjart-Lungfonden.
Gdavorna anvdnds ocksa till ett stort antal viktiga forsknings-
projekt som kommer att hjalpa ménga som drabbas av
hjart- och lungsjukdomar. Om du uppskattar den har skriften
och tycker att forskning ar viktigt bli ménadsgivare!

Ge fler manniskor tid att leva.

Bli ménadsgivare och stdd livsviktig forskning!

Hjart-
Lungfonden

www.hjart-lungfonden.se * Swish 90 91927 + PG 90 9l 92-7
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