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Férandringar sedan féregaende version
Nytt styrande dokument.
Bakgrund och syfte
Utredning, behandling och ansvarsférdelning vid lungfibros tydliggors
i Nationellt kunskapsstod Vardforlopp Lungfibros — vuxna.
Styrdokumentet syftar till att fortydliga hur patienter med reumatisk
sjukdom ges mojlighet att ta del av atgarderna inom Vardforlopp (VF)
Lungfibros pa Sahlgrenska Universitetssjukhuset, samt tydliggora
samverkan mellan reumatologkliniken och lungkliniken.
Utférande/Ansvarsférdelning
Diagnostik
Patienter med kidnd reumatisk sjukdom med etablerad eller misstankt
lungfibros utreds och f6ljs upp vid reumatologkliniken. Vid behov av
lungmedicinsk specialistkunskap avseende diagnostik (till exempel
specialistbedomning, bronkoskopi, eller biopsi) remitteras patient till
lungmedicin alternativt diskuteras patient pa gemensam ILS-
konferens (MDK).
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For patient utan kiand reumatisk sjukdom som utreds enligt VF

Lungfibros pa lungmedicin galler foljande:

1. Vid kliniskt uppenbar reumatisk sjukdom (till exempel typisk
dermatomyosit eller ledgangsreumatism) skickas remiss till
Reumatologkliniken for bedomning, for inneliggande patient
skickas konsultremiss.

2. Vid positiv utfall pa antikroppar kopplade till reumatisk sjukdom,
hos patient utan kliniskt uppenbar reumatisk sjukdom,

diskuteras patient i forsta hand pa MDK, vid behov.

Information

Patientansvarig lakare pa reumatologen ansvarar for att patienten far
besked om diagnos och att patient och narstdende forstar
undersokningsresultat, majligt sjukdomsforlopp och
behandlingsintention. Information om rehabilitering,
egenvardsstrategier, levnadsvanor och dess effekter, ges av
fysioterapeut med inriktning mot lungsjukdomar (Se Rehabilitering

och hilsoframjande atgiarder nedan).

I forekommande fall ges information om lungtransplantation. Lank till
Styrande dokument LMOT - Transplantationsutredning vid ILS-

mottagningen under rubrik Relaterad information.

e gdigenom indikationer och kontraindikationer i tidigt
stadium
e ta stillning till utredning i samband med diagnos och

darefter vid varje uppfoljning.

Ta stdllning till och diskutera atgarder och vardniva vid forsamring.
Stallningstagande sker pa individuell nivé eftersom forloppet kan vara
mycket snabbt. Forankra beslut om intensivvard (IVA) och

respiratorvard med patienten.
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Rehabilitering och halsoframjande atgarder

Patienten ska erbjudas ett interprofessionellt omhandertagande efter
behov. Vid nyupptiackt lungfibros hos patient med reumatisk sjukdom

ska remiss skickas till:

e Fysioterapi, SU for specialiserad omhindertagande och
anpassad traning vid lungsjukdom, innefattande till
exempel anpassad traning, andningsgymnastisk
slemmobilisering, och muskelstarkande traning med fokus
pa thoraxmuskelturen, sarskilt viktigt hos de som senare
kan komma i fraga for lungtransplantation.

For regionpatient riktas remissen till fysioterapeut pa
hemortssjukhuset.

e Dietist vid undervikt alternativt viktnedgang beroende pa
okat andningsarbete eller likemedelsbiverkning.

e Kurator vid behov av psykosocial eller socioekonomiskt

stod

Immunmodulerande behandling

Reumatologkliniken ansvarar fér immunmodulerande behandling och
utvardering av sddan for patient med reumatisk sjukdom med
lungengagemang, medan lungmedicin ansvarar for patient utan
reumatisk sjukdom. I den senare gruppen ingar aven patienter med
specifika autoantikroppar, men utan tecken till annat

organengagemang in lungor.

Vid behov av stottning i val avimmunmodulerande behandling for

patient utan reumatisk sjukdom diskuteras patient pa MDK.

Patient med snabbt progredierande lungfibros, sarskilt i narvaro av
antikroppar mot MDA5, maste ges immunmodulerande behandling

utan drojsmal. Multidiciplinar samverkan ar oftast nodvandig.

Antifibrotisk behandling

Antifibrotisk behandling kan vara indicerat vid tecken pa progressiv

fibrotiserande sjukdom trots adekvat behandling for grundsjukdomen.
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Det finns ingen universell definition av progression, i praktiken
anvands olika kombinationer av 6kande andningssymtom, minskning
av lungfunktion (forcerad vitalkapacitet (FVC) och lungans
diffusionskapacitet for kolmonoxid (DLCO)) och/eller tecken pa
okande fibros pa HRCT for att identifiera progression.
Progressionstakten kan vara snabb eller mer smygande och darfor

kravs en individuell bedomning. [1]

Patienter med misstanke om progressiv fibrotiserande ILD anmals till

MDK for diskussion om antifibrotisk behandling.

Vid beslut om antifibrotisk behandling pA MDK hos patient med
reumatoid artrit eller spondylartrit med lungfibros skickas formell
remiss till lungmedicin, som tar 6ver ansvaret for denna behandling
och uppfoljning av den. For regionpatient riktas denna remiss till
lungmottagning pa respektive hemortssjukhus: NAL, SKAS, Angereds
nirsjukhus, Hallands sjukhus Kungsbacka. Patienter tillhérande SAS
upptagningsomrade remitteras till respektive behorig lungmottagning

enligt sarskild remissnyckel.

Hos patient med annan reumatisk sjukdom (systemsjukdom) med
progressiv fibrotiserande sjukdom enligt ovan sker antifibrotisk
behandling via reumatologen, vid behov med st6ttning av lungmedicin
p& MDK.

Vid insattning av antifibrotisk behandling foljs patient upp av
sjukskoterska med vana vid biverkningskontroll och med blodprover
enligt sarskild rutin (i 1:a hand vid den verksamhet som ansvarar for
behandlingen). Lank till Styrande dokument LMOT - Behandling med
Nintedanib (OFEV®) under rubrik Relaterad information.

Avancerad sjukdom

Med avancerad sjukdom avses snabb progress och/eller svar
organpaverkan med 6verhangande risk for fortsatt forsamring, kraftig

symtomborda och dod.
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Vid misstanke om hypoxi (pO2 <7,4 i vila eller pO2 <8 + pulmonell

hypertension) finns indikation for hemsyrgas (15 tim/dygn) skickas

remiss till lungmedicin for stallningstagande till

hemsyrgasbehandling.

Det saknas stod for att syrgas vid anstrangning varken har en
symptomlindrande effekt eller leder till 6kad gangstracka/okad
aktivitetsniva. Darfor forskrivs ambulatorisk O2 endast efter
individuell bedomning garna efter behandlingsforsok med/utan O
vid ett 6MWT. [2].

2

Ansvarig lakare ansvarar (vid behov med stod multidisciplinart) for

fortsatt planering for palliativ vard i livets slutskede enligt Nationellt

kunskapsstod Vardforlopp Palliativ vard. Se dven information hos

lungfibrosforeningen.se. Lankar under rubrik Relaterad information.

Det kan aven komma att innefatta:

e dialog rorande kvarvarande majlighet till
lungtransplantation enligt ovan.
e uppfoljning av HRQL

e remiss till specialiserad palliativ véard.

Avsteg fran rutin

Medvetet avsteg fran rutinen dokumenteras i journalsystemet om
rutinen #r kopplad till patient. Ovriga orsaker till avsteg fran

styrdokumentet rapporteras i MedControl PRO.

Uppfoljning
Utvardering och revidering av rutindokumentet ska ske vid behov,
dock senast tva ar efter godkdnnande. Ansvar for revidering har

sektionschef eller av denne utsedd person.

Relaterad information

Nationellt kunskapsstod Vardforlopp Lungfibros — vuxna

Nationellt kunskapsstod Vardforlopp Palliativ vard
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Styrande dokument SU
LMOT - Transplantationsutredning vid IL.S-mottagningen

LMOT - Behandling med Nintedanib (OFEV®)

Se aven lungfibrosforeningens webbsidor

https://www.lungfibrosforeningen.se/

Arbetsgrupp

Styrdokumentet ir framtaget av Emily Krantz, Overlikare
Lungmedicin och Ulf Lindstrom, Universitetssjukhusoverlakare

Reumatologi.
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