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1-Populärvetenskaplig sammanfattning  
 

Bakgrund  

Idiopatisk lungfibros (IPF) är en obotlig sjukdom som angriper lungvävnaden och så småningom 

omvandlar den till ärrvävnad. Personer som drabbas får allt sämre lungkapacitet vilket i sin tur 

kan leda till andningssvikt och död. Utan sjukdomsspecifika läkemedel beräknas, i olika studier, 

överlevnaden till mellan tre till fem år från diagnos, men det finns stora variationer och siffrorna 

visar hur det ser ut på gruppnivå. Det har inte alltid varit känt hur vanlig sjukdomen är i Sverige 

men under de senaste åren uppskattas det att det finns ungefär 2 000 personer med IPF runt om 

i landet. Det finns ingen botande behandling men användning av bromsande läkemedel, 

rehabilitering samt lungtransplantation ingår i omhändertagandet från specialistsjukvården. I 

juni 2024 publicerades det nationella personcentrerade och sammanhållna vårdförloppet för 

lungfibros som syftar till en god och jämlik vård, där finns även förslag på hur vården av personer 

med IPF kan utvärderas. Utvärdering, forskning och utbildning om lungfibros är angeläget för att 

fortsätta optimera vården för personer med lungfibros.  

Målsättning  

Lungfibrosregistret är ett kvalitetsregister för idiopatisk lungfibros (IPF) som skapades för att 

samla in och strukturera information om vården som ges till de drabbade patienterna och om 

själva sjukdomen. Insamlad information används inte bara för att utvärdera vården och öka 

kunskapen om sjukdomen, utan också för att jämföra förhållanden mellan olika regioner. 

Exempelvis kan utvärdering av behandlingsmetoder eller kartläggning av detaljer i 

sjukdomsförloppet ske, och därmed kan information från lungfibrosregistret både bidra till 

bättre patientomhändertagande och användas till forskning.  

Metoder 

En databas används där uppgifter om bland annat sjukhistoria, lungfunktionsvärden, 

läkemedelsbehandling och hälsorelaterad livskvalité matas in vid olika tidpunkter under 

patientens sjukdomsförlopp. Sedan 2014 har flera sjukhus runt om i landet rapporterat in data 

till registret. Uppgifterna som samlas in används sedan för att följa vårdkvalitet och skapa ny 

kunskap genom forskning. 

Betydelse  

Ett nationellt register gör det möjligt att påvisa styrkor och svagheter i vården av personer med 

IPF. I vårdförloppet för lungfibros föreslås att lungfibrosregistrets resultat kan användas till 

uppföljning och utvärdering av omhändertagandet, vilket gör det möjligt att påvisa styrkor och 
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svagheter i vården. Det bidrar till att möjliggöra förbättring av hälso- och sjukvård för personer 

som drabbats av IPF i Sverige. Ett register kan vidare leda till högkvalitativ forskning och 

utbildning, och gynnar även internationella samarbeten. 

 

2 – Bakgrund och syfte  
 

Idiopatisk lungfibros (IPF) kännetecknas av en omfattande förändring av lungans arkitektur, med 

progressiv ärrbildning, fibros, som börjar i lungans periferi och sedan kan involvera resten av 

parenkymet, vilket slutligen leder till andningssvikt och död. IPF förekommer främst hos äldre 

vuxna, medianöverlevnad uppskattas till 3–5 år från diagnos, men med stor variation (1). 

Komplexiteten och svårigheten att ställa diagnos kräver en högkvalificerad tvärvetenskaplig 

bedömning främst för att differentiera IPF från andra typer av lungfibros (1–3). Det finns 

evidensbaserade internationella och nationella (Svensk Lungmedicinsk Förening, SLMF) 

riktlinjer angående utredning, diagnos och omhändertagande av IPF (4). Ett nationellt 

personcentrerat och sammanhållet vårdförlopp för lungfibros, där IPF ingår, publicerades 2024 

(5). Vårdförloppet rekommenderar att uppföljning och utvärdering sker genom 

lungfibrosregistret.  

Sjukdomen finns överallt i världen, i Sverige beräknas prevalensen till 10–40/100 000 (6). En grov 

uppskattning är att cirka 500 nya fall av IPF per år borde diagnostiseras i Sverige, motsvarande 

en prevalens på 2 000 personer (7). Sannolikt är dock sjukdomen betydligt vanligare. I en svensk 

studie baserad på Socialstyrelsens diagnosregister (8) uppskattades prevalensen av lungfibros 

(inklusive andra former av lungfibros än IPF) år 2015 till 68 fall per 100 000 invånare och hade 

ökat från 15 fall/100 000 sedan 2001. 

Eftersom sjukdomen är ovanlig, allvarlig och att botande behandling saknas, krävs 

specialistkunskaper och teamarbete som inkluderar ett flertal yrkesprofessioner. Två läkemedel 

som bromsar sjukdomsförloppet finns tillgängliga (9, 10). Dessa återställer inte 

funktionsförmågan och är förenade med biverkningar (11, 12). I Sverige får de flesta patienter 

med lungfibros vård via sjukhusens lungmottagningar. Syftet med lungfibrosregistret är att 

utvärdera kvaliteten på den vård som erbjuds patienter med IPF i Sverige samt kartlägga hur 

utredning och behandling sker. Kvalitetsregistret syftar även till att studera prevalens, incidens 

och sjukdomsprognos samt att främja samverkan mellan olika enheter och stimulera till 

kunskapsutbyte. Registerdata används även för forskning som syftar till att tydliggöra 

sjukdomens orsaker, karaktär, behandlingsstrategier samt förändring av trender över tid. 
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Lungfibrosregistret startades i september 2014 med bland annat stöd av ett anslag från Hjärt-

Lungfonden. Karolinska Universitetssjukhuset i Stockholm godkände projektet i augusti 2014 

och är sedan dess lungfibrosregistrets centralt personuppgiftsansvariga myndighet (CPUA). 

Registret förankrades samtidigt till Kvalitetsregistercentrum Stockholm (QRC-STHLM). QRC-

STHLM har som uppdrag att stödja utvecklingen av nationella kvalitetsregister. 

Etikgodkännandet för projektet erhölls i augusti 2014 av den regionala etikprövningsnämnden i 

Stockholm (diarienummer 2014/1202–31/4). Därefter har komplettering av etikansökan 

godkänts (diarienummer 2016/498–32 och 2019-04673). 

En nationell provsamling för att samla blodprover från patienter med IPF ingår i huvudprojektet. 

En provsamling startades april 2016 vid Stockholms Medicinska Biobank, och insamling av 

prover (serum och plasma) startades samma månad och den är fortfarande pågående vid 

Karolinska Universitetssjukhuset, tidigare samlades serum och plasma även in vid Sahlgrenska 

Universitetssjukhuset. Insamling av helblod för DNA-extraktion påbörjades i december 2016 och 

flera av de aktiva sjukhusen har bidragit med prover.  

Registrering av uppgifter sker via en webbaserad plattform som tillåter prospektiv registrering av 

flertal variabler (se bilaga Variabellista). Lungfibrosregistrets variabler utgår från 

vårdprogrammet för IPF, internationella riktlinjer samt vårdförloppet för lungfibros (1-5). 

Plattformen levererades av Granitics Oy, Finland fram till mars 2025, därefter av Omda AB, 

Sverige. Dataexport är delegerad till registeradministratörer: Lisa Carlson (registerhållare), 

Sandra Karlsson (registerkoordinator). Lokala användare som registrerar data i plattformen är 

centrala i lungfibrosregistrets uppbyggnad, de stöds av registerkoordinator genom flexibel och 

öppen kommunikation.  

Arbetet med registrets variabellista har skett genom ett flertal digitala möten, utöver de ordinarie 

styrgruppsmötena, samt mailkontakt under året. Målet med arbetet har varit att alla variabler i 

registret ska bidra till kvalitetsuppföljning och utvärdering, med fokus på resultat- och 

processmått. Vidare har fokus varit att alla variabler ska formuleras på ett användarvänligt och 

tydligt sätt, detta för att minimera risk för tolkning av variabelns innebörd.  

Lungfibrosregistrets styrgrupp beslutar om mål och aktiviteter, ansvarar för registrets ekonomi 

samt beslutar om uttag av registerdata, inklusive de blodprov som samlas in i 

forskningsprovsamling (Stockholms Medicinska Biobank) tillhörande lungfibrosregistret. Från 

kvalitetsregistrets start 2014 fram till augusti 2019 var Giovanni Ferrara styrgruppens ordförande 

samt registerhållare. Magnus Sköld var mellan 2019 – 2024 styrgruppens ordförande, därefter 

tog Jesper Magnusson över. CPUA (Karolinska Universitetssjukhuset) beviljade under hösten 
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2019 ansökan om byte av registerhållare och Lisa Carlson innehar sedan dess den posten. Enligt 

tidigare styrgruppsbeslut väljs medlemmar in i styrgruppen på en period av tre år. Medlemmar i 

styrgruppen har sedan start varit läkare med specialitet inom lungmedicin och särskilda 

kunskaper, erfarenheter och intresse av interstitiella lungsjukdomar (till vilken grupp idiopatisk 

lungfibros tillhör) eller sjuksköterskor med goda kunskaper om samt erfarenhet och intresse av 

interstitiella lungsjukdomar. Andra professioner, såsom fysioterapeuter, kuratorer, dietister och 

arbetsterapeuter, är också möjliga att väljas in i styrgruppen.  

Styrgruppen har sedan 2021 arbetat med att uppdatera hela variabellistan för att motsvara de 

riktlinjer som finns samt i syfte att öka användarvänligheten vid registrering. Detta arbete 

föranledde att styrgruppen 2022 beslöt att implementera en plattform som motsvarar behovet 

av en användarvänlig och modern plattform. Beslut om att rekrytera en ny registerkoordinator 

togs samma år. Upphandling av ny registerplattform inleddes 2023 tillsammans med CPUA 

(Karolinska Universitetssjukhuset). Samma år färdigställdes den nya variabellistan, med målen 

att bidra till kvalitetsuppföljning och utvärdering, med fokus på resultat- och processmått, samt 

att alla variabler ska formuleras på ett användarvänligt och tydligt sätt.  

Lungfibrosregistret startades tack vare ett anslag från Ragna och Paul Nybergs fond, samt från 

Hjärt-Lungfonden för åren 2014 - 2016. Region Stockholm har bidragit till projektet genom 

personella resurser vid Medicinsk Enhet Lung- och Allergisjukdomar, Karolinska 

Universitetssjukhuset. Lungfibrosregistret har erhållit anslag för drift från Hjärt-Lungfonden för 

år 2022-2024. Tack vare det kunde en registerkoordinator rekryteras från september 2022 och tre 

år framåt.  

Ansökningar om uttag av registerdata för forskning hanteras av styrgruppen, och ett flertal har 

genom åren beviljats efter att etikprövning genomförts och godkänts. Sedan registrets start 2014 

fram till och med 2023 har forskning där registerdata använts resulterat i ett flertal vetenskapliga 

publikationer (13, 14, 15, 16, 17, 18, 19, 20), presentationer (21, 22, 23) samt abstracts vid 

svenska (24, 25, 26, 27, 28, 29, 30, 31, 32, 33, 34) och internationella (35, 36, 37, 38, 39, 40, 41, 

42, 43, 44, 45, 46, 47, 48) lungkongresser.  

Totalt tre doktorander har använt registerdata, inklusive forskningsprover, i sina huvudsakliga 

forskningsprojekt. Dimitrios Kalafatis försvarade sin avhandling ”Idiopathic pulmonary fibrosis: 

disease presentation, clinical course and potential biomarkers” i juni 2022 och erhöll 

doktorsgrad (49). 
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I forskningsprojekt där data från lungfibrosregistret använts har anslag från Hjärt-Lungfonden 

erhållits. Även läkemedelsindustrin har stöttat forskningsprojekt med olika anslag (Boehringer-

Ingelheim och Roche). Avtal med industrin sker enligt gällande regelverk.  

 

3 – Verksamhetsberättelse år 2024 
 

Lungfibrosregistrets styrgrupp 

Lungfibrosregistrets styrgrupp är ansvarig för att säkerställa lungfibrosregistrets ekonomi, 

besluta om användning av biobanksprover och registerdata samt ansvara för utvecklingen av 

registret. Under året har formella styrgruppsmöten skett vid tre tillfällen. Vid det digitala mötet i 

september 2024 beslöts att adjungera registerkoordinator Sandra Karlsson samt Hjärt-

lungfondens representant Linda Swirtun till styrgruppen. Vid det fysiska mötet i november 2024 

valdes Jesper Magnusson till ordförande och Magnus Sköld till vice-ordförande för styrgruppen. 

Ida Belo och Emily Krantz valdes till nya ledamöter och omval skedde för Lisa Carlson, Ewa 

Petterstedt, Cristina Cretu och Emil Ekbom.  

 

Tabell 1. Styrgruppens sammansättning 2023-11-16 – 2024-11-13 

Ordförande Magnus Sköld Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm 

Vice-ordförande Jesper Magnusson Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Göteborg 

Sekreterare Lisa Carlson Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm 

Ledamot Cristina Cretu Östersunds sjukhus, Östersund 

Ledamot Ewa Petterstedt Universitetssjukhuset i Linköping, Linköping  

Ledamot Maria Diakopoulou Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm 

Ledamot Emil Ekbom  Akademiska sjukhuset, Uppsala 

Ledamot Hamid Akbarshahi Skånes Universitetssjukhus, Lund 
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Tabell 2. Styrgruppens sammansättning från 2024-11-14. 

Ordförande Jesper Magnusson  Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Göteborg 

Vice-ordförande  Magnus Sköld Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm 

Sekreterare Lisa Carlson Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm 

Ledamot Cristina Cretu Östersunds sjukhus, Östersund 

Ledamot Ewa Petterstedt Universitetssjukhuset i Linköping, Linköping  

Ledamot Maria Diakopoulou Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm 

Ledamot Emil Ekbom  Akademiska sjukhuset, Uppsala 

Ledamot Hamid Akbarshahi Skånes Universitetssjukhus, Lund 

Ledamot Ida Belo Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm 

Ledamot Emily Krantz Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Göteborg 

Adjungerad Linda Swirtun Hjärt-lungfonden 

Adjungerad Sandra Karlsson Registerkoordinator 

 

 

Finansiering 
Lungfibrosregistret har inte erhållit ekonomiskt stöd inom ramen för statens och Sveriges 

Kommuner och Regioners (SKR) satsning på nationella kvalitetsregister, vilket beror på att man 

sedan 2015, samtidigt som lungfibrosregistret hade nått nationell spridning, stängt möjligheten 

för nya kvalitetsregister att ansöka om certifiering samt stöd. Under 2024 har förändringar 

aviserats om hur statens medel för drift av kvalitetsregister ska fördelas, samtidigt har den 

nationella kunskapsstyrningen inlett ett förändringsarbete där bland annat certifieringsrutin ska 

ses över. 

Drift av registret har kunnat fortsätta främst tack vare stöd från Hjärt-Lungfonden. 

Byte av plattform och uppdatering av variabler  
På grund av tekniska svårigheter samt ett önskemål om att öka användarvänligheten i registret 

beslöt styrgruppen år 2022 att byta plattform. Syftet med bytet av plattformen är att skapa ett 

användarvänligt register för de som arbetar med registrering, samt att minska en del tekniska 

utmaningar. Målet är att ett användarvänligt register ökar kvalitet på data och täckningsgrad 

samt minskar delen ”saknad data” (missing data). Arbetet med upphandling av ny plattform 

initierades 2023 tillsammans med CPUA (Karolinska Universitetssjukhuset) och har framskridit 

under 2024. 
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Beslutet om plattformsbyte föranleddes även av att Granitics plattform inte mötte de tekniska 

krav som den uppdaterade variabellistan, vilken färdigställdes av styrgruppen under 2023, 

kräver. Den nya variabellistan sågs över efter att det personcentrerade och sammanhållna 

vårdförloppet för lungfibros presenterades i juni 2024. Styrgruppen konstaterade att 

lungfibrosregistret kan möta vårdförloppets föreslagna kvalitetsindikatorer för IPF, någon 

ytterligare justering av den nya variabellistan har därför inte skett under året.  

På grund av att registret är i en utvecklingsfas med bland annat plattformsbytet, så förlängdes 

registerkoordinatorns anställning med ytterligare ett år. Projektanställningen löper ut 2026.  

Registerdag 2024 
Registerdagen anordnades på Karolinska universitetssjukhuset i Solna, med möjlighet att även 

delta digitalt, 15 november 2024. Deltagare var från ett flertal hälso - och sjukvårdsprofessioner 

och från flera vårdenheter nationellt samt representanter från Hjärt-lungfonden, 

patientföreningen för lungfibros och läkemedelsindustrin.  

Vetenskapliga arbeten och spridning av resultat 
I juni 2024 försvarade Ida Pesonen, som använt data från lungfibrosregistret i sin forskning vid 

Karolinska Institutet, sin avhandling ”Fibrotic lung disease: early signs, treatment and 

outcomes” (50) och erhöll doktorsgrad. Under året presenterades även en poster vid Svenska 

lungkongressen i Örebro (51), två vid European Respiratory Society, Wien, Österrike (52, 53) 

samt en presentation vid den amerikanska lungkongressen i San Diego, USA (54). En 

vetenskaplig publikation, rörande antifibrotisk läkemedelsbehandling, som bygger på 

registerdata publicerades (55). I tidskriften ”Lung- och allergiforum” har två beskrivande artiklar 

publicerats (56, 57). Ett nordiskt samarbete med frågeställningar kring mortalitet har under året 

fortsatt efter att ha initierats 2023 (53). 

Planering och mål för 2025 
Under 2025 kommer arbetet med att färdigställa plattformsbytet, samt implementeringen av 

den, att vara i fokus. Registerkoordinatorn kommer att fokusera särskilt på att användarna ska 

känna trygghet, genom god kännedom om variabler, vid datainmatning i registret. Samarbete 

med olika forskargrupper kommer att fortsätta för att möjliggöra användandet av registerdata i 

forskningsprojekt. Fortsatt bevakning av utvecklingen kring finansieringsmöjligheter kommer att 

ske. 
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Figur 1. Antal patienter rapporterade till registret under perioden oktober 2014 - december 2024 
uppdelade på deltagande centra. 
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4 - Redovisning av resultat från registret 
Totalt 1150 patienter har diagnostiserats med idiopatisk lungfibros (IPF) och inkluderats i 

registret från dess start i oktober 2014 fram till december 2024. Rapportering av resultat som 

inkluderar värden från IPF-diagnos baseras på patienter som inkluderats i registret i samband 

med fastställande av diagnos (inkluderade i registret senast sex månader efter att diagnos IPF 

har fastställts). I tabell 3 redovisas demografidata samt värden från diagnos av IPF.  

Den vanligaste metoden för fastställande av diagnos var klinisk-radiologisk bedömning med 48 

%, följt av multidisciplinär konferens på 40 %. Vidare var den minst vanligaste metoden 

lungbiopsi med 2 %. Grunden till diagnos var inte rapporterade för 65 patienter (10%). 
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Tabell 3 Demografi och baslinjedata  

Antal patienter, N 
Män, N (%) 
Kvinnor, N (%) 

648 
486 (75) 
162 (25) 

Ålder vid diagnos, median (Q1-Q3) 72 (69–77) 

Symtomstart till diagnos, antal månader, M 
(SD) 

7 (8,8)  

Fd rökare, N (%) 
Aldrig rökare, N (%) 
Rökare, N (%) 
Saknas information, N (%)  
Paketår N=292, antal år, M  

N=390 (60) 
N=175 (27) 
N=19 (3) 
N=64 (10) 
M=23,8 

Heriditet för ILD N=381, N (%)  Ja: N=34 
Nej: N=349 

Risk för autoimmun sjukdom N=, N (%)  Ja: N= 34 
Nej: N= 365 

BMI N=561, M (SD) M=27 (4,2) 

Diagnos fastställd efter: 
 
MDK, N (%) 
Klinisk-radiologisk bedömning, N (%)  
Lungbiopsi, N (%) 
Saknas information, N (%)  

 
 
253 (39,04) 
314 (48,46) 
16 (2,47) 
65 (10,03) 

Lungkapacitet: 
 
FVC% N=525, M (SD) 
FEV1% N=547, M (SD) 
DLCO% N=441, M (SD) 

 
 
73,61 (17,4) 
79,54 (17,4) 
49,58 (15,4) 
 

6MWT N=394, antal meter, M (SD)  
6MWT med syrgas N=21, antal meter, M (SD)  

419 (119) 
285 (109) 

N=antal, (%)=andel av totalt antal, Q1=första kvartilen, Q3= tredje kvartilen, M=medelvärde, 
SD=standardavvikelse, BMI=body mass index, MDK=multidiciplinär konferens, FVC%=forcerad 
vitalkapacitet, procent av förväntat, FEV1%=forcerad expiratorisk volym under 1 sekund, procent 
av förväntat, DLCO%=diffusionskapacitet av kolmonoxid, 6MWT=6-minuters gångtest, meter. 
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Tabell 4. Avlidna, lungtransplanterade samt behandling med antifibrotiskt läkemedel och 
syrgas, totalt 648 patienter. 

Avlidna, N (%) 
Ålder vid dödsfall, median (Q1-Q3) 
Månader från diagnos till dödsfall, M (SD)  

N=298 (46) 
78 (72-82) 
31 (21,9) 

Lungtransplanterade, N (%) 
Ålder vid tx, median (Q1-Q2) 
Månader från diagnos till tx, M (SD)  

49 (4)  
64 (60-64) 
26 (18)  
 

Antifibrotisk behandling: 
  -      Start, N (%) 
  -      Avslut, N (%) 
Månader från diagnos till behandling, M (SD) 

 
545 (84,10) 

420 (64,81*) 

13 (9,12) 
Syrgasanvändning, N (%) 117 (18,06) 

N=antal, (%)=andel av totalt antal, Q1=första kvartilen, Q3= tredje kvartilen, M=medelvärde, 
SD=standardavvikelse, tx=lungtransplantation, Antifibrotisk behandling=pirfenidon, nintedanib, 
*=andel av antal som startat behandling.  

 

Från att lungfibrosregistret startade 2014 till 2024 så har totalt 298 patienter av 648 avlidit och 49 

har genomgått lungtransplantation. Medianåldern för dödsfall var 78 år och medianåldern för tid 

vid transplantation var 64 år. Antalet patienter som startat sin antifibrotiska behandling var 545 

av 648. 420 patienter har avslutat sin behandling, antingen i samband med att de avlidit, 

transplanterats eller av annan orsak. 

Tabell 5. Syresättning i vila och lägsta syresättning under sex minuter gångtest (6MWT) vid 

inklusion i registret. 

 

 

 

 

 

N=antal, M=medelvärde, SD=standardavvikelse, 6MWT=6-minuter gångtest. 

 

 

 

 

 Totalt 
N=648 

Män 
N=486 

Kvinnor 
N=162 

Syresättning i vila, %, M (SD)  95,94 (2,47) 95,95 (2,44) 95,90 (2,59) 

Lägsta syresättning vid 
6mwt, %, M (SD) 

86,76 (6,79) 86,96 (6,46) 86,18 (7,67) 
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Tabell 6. Samsjuklighet vid IPF 

Samsjuklighet. Namn på 
sjukdom 

Totalt=648 Män=486 Kvinnor=162 

Hypertoni N (%) N= 199 (30,71) N= 162 (25) N= 37 (5,71) 

Hjärt-kärlsjukdomar N (%) N= 128 (19,75) N= 102 (15,74) N= 26 (4,01) 

Kranskärlssjukdom N (%) N= 125 (19,29) N= 107 (16,51) N= 18 (2,78) 

Diabetes N (%)  N= 101 (15,59) N= 80 (12,35) N= 21 (3,24) 

Cancer N (%) N= 48 (7,41) N= 32 (4,94) N= 16 (2,47) 

Sömnapné N (%) N= 28 (4,32) N= 23 (3,55) N= 5 (0,77) 

KOL N (%) N= 23 (3,55) N= 18 (2,78) N= 5 (0,77) 

Astma N (%) N= 23 (3,55) N= 12 (1,85) N= 11 (1,70) 

Metabolt syndrom N (%) N=8 (1,23) N= 5 (0,77) N= 3 (0,46) 
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Ålder vid diagnos  
Medianåldern vid diagnosticering av IPF är för hela landet är 72 år. Nedan redovisas resultat från 

patienter som är inkluderade i lungfibrosregistret inom sex månader från diagnosdatum  

Figur 2. Ålder vid diagnos IPF. 

 

Endast regioner med fler än 20 patienter som inkluderats i registret inom sex månader från 
diagnos redovisas i figuren. Patienter inkluderade från regioner med färre än 20 patienter 
inkluderades i registret inom sex månader från diagnos presentera tillsammans som ”övriga”. 
Sammanlagt har 24 sjukhus rapporterat patienter till lungfibrosregistret. 
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Hälsorelaterad livskvalitet  
Hälsorelaterad livskvalitet (HRQL) mäts i lungfibrosregistret genom ”Kings korta frågeformulär 

för interstitiell lungsjukdom” (K-BILD) (58, 59). Formuläret besvaras med papper och penna av 

patienten. Detta självskattningsformulär innehåller 15 frågor och varje fråga innehåller 

svarsalternativ från 1–7. Patienten kan få 0–100 poäng och högre poäng indikerar bättre HRQL.  

Figur 3. Hälsorelaterad livskvalitet (HRQL), mätt med K-BILD, i samband med diagnos IPF. Högre 
poäng indikerar bättre HRQL. 

 

Endast regioner med fler än 20 patienter som inkluderats i registret inom sex månader från 
diagnos redovisas i figuren. Patienter inkluderade från regioner med färre än 20 patienter 
inkluderades i registret inom sex månader från diagnos presentera tillsammans som ”övriga”. 
Sammanlagt har 24 sjukhus rapporterat patienter till lungfibrosregistret. 
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5 - Patientföreningen för lungfibros 
En förening för patienter med lungfibros och deras anhöriga inrättades 2016. Föreningens 

främsta uppgift är att ge stöd till patienter och anhöriga med lungfibros, främst idiopatisk 

lungfibros. Förutom den stödjande verksamheten arbetar föreningen för jämlik vård oberoende 

av ålder, kön och bostadsort. Mer information och kontakter hittas på föreningens webbsida 

lungfibrosforeningen.se. 

Patientföreningen för lungfibros deltar aktivt vid den årliga registerdagen, både där och i andra 

sammanhang framför patientföreningen angelägna frågor för patientgruppen. Patientföreningen 

får genom kvalitetsregistret även uppdateringar på hur demografi och läkemedelsanvändning 

ser ut nationellt. Under året har representanter från patientföreningen för lungfibros deltagit i 

framtagandet av det personcentrerade och sammanhållna vårdförloppet för lungfibros.  
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Bilaga- Variabellista  
 

 

Namn Beskrivning 
6-minuters gångtest Datum  

Lägsta syresaturation under eller 
efter test  
Gångsträcka i meter  
Syresaturation före test   
Test genomfört med eller utan 
syrgas 

Aktuella värden Datum 
 BMI  

Längd  
Syresaturation   
Vikt 

Autoantikroppar  Datum  
ANCA  
CCP 

 ANA  
Myositantikroppspanel  
Reumatoid faktor (RF) 

Behandling Nintedanib, Pirfenidone,  Syrgas 
LTOT, Syrgas vid aktivitet, 
Underhållsbehandling med orala 
kortikosteroider,  

 Startdatum 
 Stoppdatum 
 Utsättningsorsak  

Dosvärde 
Besök Besöksdatum  

Arbetsterapeut 
 Fysioterapeut   

Dietist  
 Kurator 
 Läkare 
 Sjuksköterska 
 Annan 
 Genetiskt utredd 
 Exacerbation sedan senaste besök 
Biverkningar Biverkan från nintedanib eller 

pirfenidone  
Datum för biverkningsbedömning  
Datum för start av biverkan  
Fatigue  
Hud  
Huvudvärk  
Leverpåverkan  
Mag-tarm  
Yrsel 

Diagnos Diagnosdatum   
Remissdatum  
Symtomdebut  
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EKO - ultraljud hjärta  Datum för ultraljud av hjärta 
Forskningsprover  Datum  

DNA helblod, plasma, serum 
  

HRCT Datum  
Progress 

K-BILD Fråga 1–15  
Datum  
Domän 1 (breathlessness and 
activities)  
Domän 2 (Psychological)  
Domän 3 (Chest symptoms)  
Förändring i totalpoäng sedan 
senaste besöket  
Totalpoäng 

Lungfunktion Datum  
DLCO% (Hb-korrigerat)  
FEV1   
FEV1 %  
FVC   
FVC %   
TLC   
TLC % 

Orsak till inledande utredning  Andfåddhet  
Icke-produktiv hosta  
Produktiv hosta  
Accidentellt upptäckt lungfibros på 
röntgen  
Accidentellt upptäckt rassel utan 
andra symtom  
Annat 

Diagnosunderlag Datum för BAL  
Datum för diagnosgrundande HRCT  
Datum för EKO  
Datum biopsi  
Datum för Multidiciplinär konferens   
Diagnosticerande HRCT-mönster 

Exkludering Exkluderingsdatum  
Exkluderingsorsak 

Patient Födelsedatum  
Kön  
Lungfibros hos 
förstagradssläktingar 

 Exponerad för damm 
Rökning Paketår  

Rökhistorik 
Samsjuklighet Gastroeosofagal reflux 
 Sömnapné 
 Pulmonell hypertension 
 Kranskärlssjukdom 
 KOL 
 Diabetes  
 Hjärtsvikt 
 Primär lungcancer 
 Annan cancer 



34 
 

 Astma 
 Hypertoni 
 Förmaksflimmer  
 Annan 
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Kontakt: 

Registerkoordinator Sandra Karlsson  
072-456 35 80  

sandra.m.karlsson@regionstockholm.se  
 

Registerhållare Lisa Carlson  
073-712 15 97  

lisa.carlson@regionstockholm.se  
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