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Interstitiella lungsjukdomar

Interstitiella lungsjukdomar bestar av en mangd olika separata sjukdomsentiteter
dér de viktigaste ar:

e Sarkoidos

e Allergisk alveolit

¢ Idiopatisk lungfibros

e NSIP-non-specific interstitial pneumonitis

o Likemedelsutlost lungfibros

e Reumaassocierad lungfibros

e Stralfibros

e Pneumokonioser

e Akut interstitiell pneumonit-Diffuse alveolar damage, DAD

e Postinfektios fibros

e RB-ILD: respiratory bronchiolitis-interstitial lung disease

e DIP: Desquamative interstitial pneumonitis

e COP/BOOP: Cryptogenic organizing pneumonitis/Bronchiolitis
obliterans

e LIP: lymphocytic interstitial pneumonitis

En del av dessa sjukdomar har okénd etiologi, men allergisk alveolit har
organiskt/oorganiskt damm, bakterier, svamp, djurproteiner eller isocyanater som
etiologi, medan RB-ILD och DIP orsakas av rokning. DAD orsakas av hypoxi,
virus, eller bakterier. Pneumokonioser utloses av oorganiskt damm och
reumatiska lungsjukdomar av grundsjukdomen, dar SLE och sclerodermi ar
vanligaste bakomliggande sjukdom. Likemedels-och bakterie/virusutlost fibros
orsakas av respektive agens. Alla leder till kronisk inflammation och mer eller
mindre grad av fibros vilket ofta ger en restriktiv lungfunktionsnedsittning.

Vardniva och remiss

Primérvéarden ansvarar vanligen for den priméira beddmningen innefattande
differentialdiagnostiska dverviaganden, "vanlig" lungréntgen och oftast en
spirometri. Vid misstanke om interstitiell lungsjukdom remitteras till
lungspecialist som ansvarar for vidare utredning med bland annat HRCT (se
nedan) och handldggning.

Diagnostik och utredning
Oklar dyspné, misstdnkta interstitiella infiltrat ("fibros™) pé vanlig lungrontgen, en
restriktiv spirometri, ett Idgt Sa02, langvarig hosta och seninspiratoriska rassel,
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sarskilt 1 avsaknad av hjartsvikt, skall foranleda misstanke pa interstitiell
lungsjukdom. En normal lungrontgen utesluter INTE interstitiell
lungsjukdom. HRCT ér central i diagnostiken och uppvisar typiska fynd vid
manga interstitiella lungsjukdomar, vilket i kombination med noggrann anamnes
och utredning ofta leder till specifik diagnos utan bronkoskopi eller lungbiopsi.
Séledes kan idiopatisk lungfibros vid typiska fynd diagnostiseras med HRCT,
liksom sarkoidos.

Da sé pass méanga interstitiella lungsjukdomar orsakas av utifrain kommande agens
ar det av storsta vikt att sddana orsaker utesluts.

En normal HRCT utesluter interstitiell lungsjukdom.

Vid misstanke om interstitiell lungsjukdom bor patienten utredas med avseende pa
inhalationsexposition i hem eller arbete, genomga grundlig yrkesanamnes, belysa
exposition av mogligt véixt-eller djurmaterial, forekomst av djur eller faglar 1
hemmet, rokvanor, likemedelsanamnes samt genomga en grundlig somatisk
kroppslig och laboratoriemissig genomgang for att soka spar efter
inflammatoriska systemsjukdomar. Det &r MYCKET vanligt med interstitiella
forandringar hos patienter med reumatiska sjukdomar.

Sarkoidosspecifika prover, reumamarkorer och precipiterande antikroppar, liksom
sputumodlingar med avseende pa allmén odling respektive mykobakterier har alla
en viktig roll i utredningen, liksom en fullstdndig lungfunktionsundersékning dven
omfattande total lungkapacitet (TLC) och residualvolym (RV) inklusive DLCO
(diffusionskapacitetsmitning). Dessa utredningar gors foretradesvis hos
lungspecialist.

Behandling

De olika interstitiella lungsjukdomarna har alla olika behandling.

Vid sarkoidos behandlas progredierande lungforandringar samt extrapulmonell
sarkoidos med steroider i forsta hand, vanligen 20 mg under begrédnsad tid, innan
nedtrappning. Hjart-6gon-och neurosarkoidos kan behdva hogre doser.
Steroiderna nedtrappas normalt sett ganska fort till 14gsta niva. Vid terapisvikt
adderas 1 forsta hand methotrexat. Vid svikt d&ven pa detta kan plaquenil,
mykofenolatmofetil, eller leflunomid provas, enskilt eller som tillégg till
methotrexat. Vid terapisvikt d&ven hér ges Remicade. En akut sarkoidos med s.k.
Lofgrens syndrom med bilaterala hiluslymfom, kné, och fotledsarthriter och
erythema nodosum léker vanligtvis ut utan terapi men kan behova NSAID eller
steroider i smértlindrande syfte.

Vid allergisk alveolit ir det viktiga att identifiera utldsande agens men steroider
kan provas som behandling.

Vid idiopatisk lungfibros finns numera behandling i form av pirfenidon och
nintendanib. Bdda dessa preparat har data som antyder langsammare
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sjukdomsprogress men de ér inte botande. De tolereras daligt och ar
utomordentligt kostsamma och skall endast ges av lungspecialister.

Data finns vilka stirker hypotesen att lungfibros kan accelereras av aspiration av
surt maginnehéll och tilldggsbehandling av PPI rekommenderas till alla
fibrospatienter om inte kontraindikationer foreligger.

Prognosen vid dkta IPF utan association med reumatisk sjukdom &r mycket dalig
med endast 20 % 5-arsoverlevnad. Prognosen kan ej stéllas for ett enskilt fall da
sjukdomsutvecklingen &r véldigt olika.

Vid fynd av reumamarkérer eller klinisk reumatisk sjukdom &ar det vildigt viktigt
att behandla grundsjukdomen med steroider och DMARD och f6lja den fibrotiska
processen med HRCT.

NSIP ir en fibrotisk lungsjukdosm som ofta dr reumaassocierad och med
betydligt bittre prognos dn IPF. Den forekommer i tva former dir den fibrotiska
formen har simre prognos. Steroider och DMARD bor provas.

Ett stort antal reumatiska sjukdomar sasom SLE, RA, Sjogren, Wegeners
granulomatos, sclerodermi och polymyosit kan utlosa ett kraftfullt
lungengagemang och nyckelordet hér ér ett gott samarbete mellan reumatolog och
lungspecialist samt kraftfull behandling av grundsjukdomen.

Lakemedelsutldst lungfibros kan utlésas av mer dn 350 mediciner och kan
ge mycket olika bilder i lungan sdsom DAD, allergisk alveolit, COP, och en IPF-
liknande bild. Ofta implicerade ldkemedel dr Cordarone, Furadantin, methotrexat,
sulfa, 5-ASApreparat och cytostatica. Det blir ofta en uteslutningsdiagnos.
Viktigast dr att seponera medicinen men steroider och tilligg av DMARD kan
behovas.

Pneumokonioser skall givetvis foranleda expositionsbegriansning av respektive
agens. Nagon specifik behandling férutom syrgas vid hypoxi finns inte.

Akut interstitiell pneumonit-DAD ér en ren intensivvardsangeldgenhet och
kan behdva hogdos steroider, plasmaferes, IVIG eller ECMO-behandling.

RB-ILD ér en rent rokorsakad sjukdom som gar i fullstdndig regress pa rokstopp
och en kortare kur steroider.

DIP ar ocksa rokorsakad men kréver alltid behandling med steroider forutom
rokstopp.

COP/BOORP ir ett sitt for lungan att reagera med 6dem med ofta
luftbronchogram, och kan utldsas av infektioner, likemedel, systemsjukdomar
eller vara idiopatisk. Fordndringarna ér ofta utbredda, forenade med hég SR och
dyspne och svara oftast mycket bra pa steroider men kan krava ldngvarig
behandling och recidiv kan ofta ses.
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LIP &r en sjukdom som ger centrilobuldra noduli med ground glass karaktér,
ibland dven med cystiska fordndringar. Sjukdomen &r lymfoproliferativ, har 6kad
risk for lymfomutveckling men ses frimst som en reumatoid manifestation
sekundart till Sjogrens syndrom eller RA. Den behandlas med steroider och
DMARD.

Uppfdljning
Uppf6ljning av dessa sjukdomar sker vanligen hos lungspecialist, reumatolog eller
yrkesmedicinare men stabila fall kan f6ljas av specialintresserad allménlékare.
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