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Kaisa Rajala, Jaana Kaunisto, Helena Lauri, Ulla Hodgson ja Marjukka Myllärniemi

Idiopaattinen keuhkofibroosi  
– muuttuva diagnostiikka ja hoito

Idiopaattisen keuhkofibroosin diagnostiikka ja hoito ovat huomattavasti edistyneet ja täsmentyneet 
5–10 viime vuoden aikana. Ensimmäiset antifibroottiset lääkkeet pirfenidoni ja nintedanibi ovat 
olleet potilaiden käytössä useita vuosia. Tarkentuvat kuvantamismenetelmät ja niiden diagnostiset 
määritelmät sekä endobronkiaalisen kryobiopsiatekniikan käyttöönotto ovat vähentäneet keuhko­
kudosnäytteiden ottamisen tarvetta ja helpottaneet diagnosointia. Myös suvuittaisen keuhkofibroosin 
diagnostiikka on kehittynyt. Hoitovasteen ja yksittäisen potilaan ennusteen arvioimiseksi ei vieläkään 
ole hyviä menetelmiä, ja näihin tekijöihin on jatkossa suunnattava tutkimusresursseja. Suomessa on 
hyvät mahdollisuudet idiopaattisen keuhkofibroosin kliiniseen ja perustutkimukseen.

I diopaattinen keuhkofibroosi (idiopathic 
pulmonary fibrosis, IPF) on tuntematto-
masta syystä johtuva keuhkojen etenevään 

arpeutumiseen johtava sairaus. Se todetaan 
yleensä yli 60 vuoden iässä. Taudin luonnolli-
nen kulku on ennalta arvaamaton, mutta yleen-
sä ennuste on huono. Kansainvälisten tutki-
musten mukaan idiopaattista keuhkofibroosia 
sairastavan potilaan elinajan odotteen mediaani 
on 3–5 vuotta, mutta lääketutkimusten vali-
koiduissa potilasaineistoissa tämä on parempi, 
jopa seitsemän vuotta (1–4). Suomalaisessa 
aineistossa – ajalta ennen antifibroottisia lää-
kityksiä – elinajan odotteen mediaani on 3,5 
vuotta (5). Antifibroottiset lääkkeet todennä-
köisesti parantavat potilaan ennustetta, sillä 
vielä julkaisemattoman tutkimuksen mukaan 
elinajan odotteen mediaani on parantunut 4,7 
vuoteen (FinnishIPF-rekisteriaineisto).

Idiopaattisen keuhkofibroosin diagnostii-
kan päivitetty kansainvälinen suositus julkais-
tiin syyskuussa 2018 (6). Edellinen suositus 
oli vuodelta 2011. Tuoreessa suosituksessa on 
täsmennetty keuhkojen ohutleiketietokoneto-
mografian (HRTT) ja moniammatillisen raadin 

roolia idiopaattisen keuhkofibroosin diagnostii-
kassa.

Useat oireet, kuten hengenahdistus, yskä, 
kipu ja masennus vaikeuttavat potilaiden elä-
mää (7,8). Hiljattain julkaistun brittitutkimuk-
sen mukaan potilaiden oireiden, kuten hengen-
ahdistuksen ja yskän, on todettu alkavan paljon, 
jopa viisi vuotta ennen diagnoosin asettamista 
(9). Vaikuttaa siltä, että myös fibroosin radio-
logiset muutokset alkavat näkyä keuhkokuvassa 
huomattavasti ennen sairauden toteamista (He-
lena Lauri, julkaisematon tulos). Sairaus voitai-
siin siten todeta ehkä jo vuosia aikaisemmin. 
Varhainen diagnoosi ei tosin kaikilta osin auta 
suomalaisia potilaita, sillä sairauden hoitoon 
tarvittavan lääkehoidon korvattavuus myön-
netään vasta, kun potilaan keuhkojen tilavuus 
(nopea vitaalikapasiteetti, FVC) on alle 90 % 
viitearvosta. Tämä vastaa suomalaisella idio-
paattista keuhkofibroosia sairastavalla potilaal-
la uusien spirometrian viitearvojen mukaista z-
arvoa −0,5 (Annette Kainu, henkilökohtainen 
tiedonanto). 

Uusien radiologisten diagnostisten kritee
rien, spirometrian uusien viitearvojen ja gee
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nidiagnostiikan parantumisen myötä myös suo-
malaisia diagnostisia kriteereitä, lääkekorvatta-
vuuden rajoja ja hoitosuositusta tulisi päivittää.

Oireet ja elämänlaatu

Idiopaattisen keuhkofibroosin oireita ja elä-
mänlaatua on tutkittu yli 200 potilaan valta-
kunnallisessa suomalaisessa aineistossa. Ylei-
simmät oireet ovat uupumus, hengenahdistus, 
yskä, ahdistus ja masennus (10–12). Uutena 
löydöksenä havaittiin liike- ja lepokipua. Poti-
laat ilmoittivat kivun sijoittuvan usein rinnan 
alueelle. Lisäksi havaittiin, että rintakipu lisään-
tyy yksinkertaisen hengenahdistusmittarin, 
MMRC-kyselyn (Modified Medical Research 
Council Dyspnea Scale) pistemäärän suuren
tuessa samalla kun elämänlaatu heikkenee 
(10). Suuri elämänlaaturekisteritutkimus tote-
si idiopaattisen keuhkofibroosin huonontavan 
merkittävästi potilaiden elämänlaatua kaikilla 
osa-alueilla. Suurin vaikutus havaittiin aktiivi-
suutta vaativilla elämänalueilla (13). Huono 
elämänlaatu vaikuttaa myös ennusteeseen itse-
näisesti (14). Potilaiden elämänlaadun on ha-
vaittu heikkenevän jo kaksi vuotta ennen kuo-
lemaa (15).

Terminologiaa

TAULUKOSSA 1 esitetään keuhkoparenkyymisai-
rauksien diagnostiikassa käytettyjä lyhenteitä. 
On huomionarvoista, että suurin osa keuhko-
parenkyymisairauksien kliinisistä diagnooseis-
ta vastaa histologista diagnoosia (esimerkiksi 
kryptogeenisen organisoituvan pneumonian 

ja epäspesifisen interstitiaalisen pneumonian 
osalta). Idiopaattisen keuhkofibroosin histo-
loginen diagnoosi, tavallinen interstitiaalinen 
pneumonia (usual interstitial pneumonia, 
UIP) on kuitenkin pelkästään histopatologinen 
löydös, jota ei koskaan saisi käyttää synonyy-
minä kliiniselle diagnoosille. Tämä johtuu siitä, 
että UIP-tyyppinen reaktio voi liittyä moneen 
muuhunkin etiologiaan, esimerkiksi asbestin 
aiheuttamaan keuhkofibroosiin. 

Diagnostiikka

Kuvantaminen. Keuhkojen HRTT on keskei-
nen idiopaattisen keuhkofibroosin diagnosoin-
nissa (KUVAT 1 A ja B). Keuhkofibroosin kuvan-
tamisessa tulee käyttää ohutta, noin 1 mm:n 
leikepaksuutta ja tarkan paikkaresoluution lei-
kerekonstruktiota eli reunakorosteista algorit-
mia. Diagnostisen kuvanlaadun varmistamisek-
si kuvaus tulee tehdä täyden sisäänhengityksen 
aikana. 

Tavanomaisen harvoin leikkein kuvatun 
HRTT:n sijaan keuhkofibroosin diagnostiikassa 
tulee käyttää koko keuhkokudoksen kattavaa 
volyymi-HRTT:tä. Volyymikuvantaminen aut-
taa erottamaan idiopaattisen keuhkofibroosin 
diagnostiikassa tärkeät hunajakennokystat trak-
tiobronkiektasioista eli fibroosin laajentamista 
keuhkoputkista ja helpottaa vertailua seuran-
takuvauksiin. Selinmakuulla tehtävän volyymi-
HRTT:n lisäksi vatsamakuulla kuvatut leikkeet 
voivat olla tarpeen erityisesti lievän fibroosin 
yhteydessä ja silloin, kun keuhkokudoksessa 
on painovoimasta tai vajaasta sisäänhengityk-
sestä aiheutuvaa tiiviyttä. Uloshengityskuvat 

TAULUKKO 1.  Termit, joiden käyttöä idiopaattisen keuhkofibroosin diagnostiikassa suosittelemme.

Lyhenne Englanninkielinen termi Suomenkielinen termi ja huomioita

UIP Usual interstitial pneumonia Tavallinen interstitiaalinen pneumonia (emme suosittele suomenta­
mista). Käytämme radiologisesta tai histopatologisesta löydöksestä 
ainoastaan lyhennettä UIP. Ei käytetä kliinisenä diagnoosina.

IPF Idiopathic pulmonary fibrosis Idiopaattinen keuhkofibroosi (kliininen diagnoosi: ICD J84.1)

HRTT High resolution computed 
tomography (CT)

Ohutleike-TT, tarkan erotuskyvyn tietokonetomografia

VATS Video-assisted thoracic surgery Videoavusteinen thoraxkirurgia

BAL Bronchoalveolar lavage Bronkoalveolaarinen huuhtelu

KATSAUS

K. Rajala ym.



859

ovat hyödyksi idiopaattisen keuhkofibroosin ja 
kroonisen homepölykeuhkon välisessä erotus-
diagnostiikassa (6,5,16).

Idiopaattisen keuhkofibroosin diagnosoi-
minen HRTT:llä edellyttää UIP:lle tyypillistä 
kuvantamislöydöstä (TAULUKKO 2) (1,6,17). 
Keuhkofibroosi ilmenee HRTT-kuvissa reti-
kulaationa eli verkkomaisena kuvioituksena, 
johon voi liittyä traktiobronkiektasioita. Mikäli 
fibroosi painottuu keuhkojen ala- ja ääreisosiin, 
nähdään hunajakennokystia (KUVAT 1 A ja B), 
eikä UIP:tä vastaan puhuvia löydöksiä ole, 
voidaan idiopaattisen keuhkofibroosin diag-
noosi asettaa ilman keuhkobiopsiaa. Mikäli 
hunajakennokystat puuttuvat, mutta todetaan 
traktiobronkiektasioita tai ‑bronkioliektasioita, 
kyseessä on todennäköinen UIP. Jos fibroosi-
löydös on hyvin lievä tai epäspesifinen, käyte-
tään termiä määrittämätön UIP. Jos fibroosin 
jakauma on epätyypillinen tai todetaan löydök-
siä, jotka viittaavat tunnettuun keuhkofibroosin 
aiheuttajaan, kuten sidekudossairauteen, ky-
seessä ei ensisijaisesti ole idiopaattinen keuhko-
fibroosi (TAULUKKO 3) (6). Fibroosin epäsym-
metrisyys on kuitenkin UIP:n diagnostiikassa 
hyväksyttävä löydös, ja sitä todetaankin jopa 
neljäsosalla potilaista (KUVA 1 B) (6).

Epäselvissä tapauksissa suositellaan edelleen 
kudosnäytteen ottamista keuhkokudoksesta, to-
sin kansainvälinen thoraxradiologinen konsor-
tio (Fleischner Society) esittää, että idiopaatti-
sen fibroosin diagnoosi olisi usein asetettavissa 
jo radiologisen löydöksen ”todennäköinen 
UIP” -määritelmän perusteella (17). TAULUKOS-

SA 4 vertaillaan uutta ja vanhaa kriteeristöä. 
Histologia. Idiopaattisen keuhkofibroosin 

diagnoosi voidaan tehdä suurelle osalle poti-

laista kliinisen kuvan ja tyypillisen HRTT-löy-
döksen perusteella. Mikäli HRTT-löydös on 
epätyypillinen tai taudin kliiniset piirteet eivät 
sovi idiopaattiseen keuhkofibroosiin, keuhko-
kudosnäytteen ottamista tulee harkita (2,17). 
Kirurginen kudosnäyte otetaan tavanomai-

KUVA 1.  A) Suvuttain esiintyvää idiopaattista keuh­
kofibroosia sairastavan potilaan tyypillinen UIP. Hu­
najakennokystien lisäksi nähdään traktiobronkiekta­
sioita. B) Epäsymmetrinen, histologisesti varmennet­
tu UIP. Hunajakennokystien seassa näkyy luutumiseen 
liittyviä kalkkiumia, joita esiintyy UIP:n yhteydessä 
useammin kuin muiden keuhkofibroosien (16).

Idiopaattinen keuhkofibroosi – muuttuva diagnostiikka

B

A

TAULUKKO 2.  Radiologiset kriteerit American Thoracic Societyn (ATS) ja European Respiratory Societyn (ERS) sekä thorax­
radiologiyhdistys Fleischner Societyn mukaan. Fleischner Societyn versiossa esitetään, että jos löydös on “todennäköinen 
UIP” ilman hunajakennokystia, mutta kaikki muut tyypilliset idiopaattiseen keuhkofibroosiin liittyvät piirteet löytyvät, se 
voitaisiin myös luokitella idiopaattiseksi keuhkofibroosiksi ilman keuhkokudosnäytettä (1,6,17).

ATS/ERS 2011 (1) Fleischner societyn white paper 2017 (17) ATS/ERS 2018 (6)

1. UIP-kuvio

2. Mahdollinen UIP

3. Ei UIP:ksi sopiva

1. Tyypillinen UIP

2. Todennäköinen UIP (82–94 % UIP-biopsiassa)

3. Määrittämätön UIP

4. Ei sovi idiopaattiseksi keuhkofibroosiksi

1. UIP

2. Todennäköinen UIP

3. Määrittämätön UIP

4. Muu diagnoosi

UIP = usual interstitial pneumonia
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sesti videoavusteisen torakoskopian avulla, ja 
kudosnäytteitä tulisi ottaa vähintään kahdesta 
eri kohdasta. Useissa keskuksissa on nykyisin 
käytettävissä vähemmän kajoava kryobiopsia
tekniikka. Kryobiopsia otetaan keuhkoputken 
tähystyksen kautta viemällä keuhkokudokseen 
katetri, jonka kärki kylmennetään. Näin saa-
daan jäädytettyä ja irrotettua keuhkokudok-
sesta näyte, jonka koko ja laatu riittävät usein 
UIP-löydöksen toteamiseen (18,19). Keuhko-
putken tähystyksen kautta voidaan ottaa trans-
bronkiaalisia keuhkobiopsioita, jotka kuitenkin 
johtavat harvoin diagnoosiin kudosnäytteiden 
pienen koon vuoksi, mutta ne voivat auttaa ero-
tusdiagnostiikassa. Osalta potilaista keuhkoku-
dosnäytettä ei voida ottaa joko huonon kunnon 
tai haluttomuuden vuoksi. Tällöin keuhkoput-
ken tähystys ja bronkoalveolaarinen huuhtelu 
voivat auttaa erotusdiagnostiikassa.

UIP-tyyppinen löydös todetaan keuhko-
biopsian histologisessa tutkimuksessa. On 
muistettava, että UIP:tä voidaan nähdä myös 
muiden keuhkokudoksen sairauksien, kuten 
kroonisen allergian, alveoliitin, pölykeuhko-

jen ja sidekudossairauksiin liittyvien keuhko-
sairauksien yhteydessä. UIP:lle on tyypillistä 
keuhkokudoksen rakenteen rikkoutuminen ja 
hunajakennomainen fibroosi sekä fibroblasti-
pesäkkeet, joita nähdään erityisesti tiiviiden 
arpimuutosten reunoilla. Muutokset sijaitse-
vat tyypillisesti läiskittäin keuhkokudoksessa. 
Väliin voi jäädä täysin normaaliakin keuhko-
kudosta, ja muutokset sijaitsevat useimmiten 
keuhkopussin alla ja paraseptaalisesti. Kuten 
radiologiset diagnostiset kriteerit, myös his-
tologiset löydökset jaotellaan diagnostiikan 
vahvuuden mukaan luokkiin varma, todennä-
köinen ja mahdollinen UIP sekä ehdottomasti 
ei UIP:tä (TAULUKKO 3) (1,2,6). TAULUKOSSA 4 
vertaillaan uuden ja vanhan suosituksen kanto-
ja eri diagnostisiin toimenpiteisiin.

Genetiikka. Keuhkofibroosin etiologia on 
vielä osin avoin. Useita taudille altistavia mu-
taatioita on tunnistettu, ja suvuittain esiinty-
vää keuhkofibroosia sairastaa eri aineistojen 
mukaan 5–30 % idiopaattista keuhkofibroosia 
sairastavista. Pieneltä osalta idiopaattista keuh-
kofibroosia sairastavista löytyy siten samaa tau-

TAULUKKO 3.  HRTT- ja histologiset löydökset.

UIP Todennäköinen UIP Määrittämätön UIP Muu diagnoosi

HRTT-löydös Keuhkopussinalaisesti ja 
basaalisesti painottuva, 
jakauma usein hetero­
geeninen

Hunajakennokystat +/− 
perifeeriset traktiobron­
kiektasiat tai ‑bronkio­
liektasiat

Keuhkopussinalaisesti ja 
basaalisesti painottuva, 
jakauma usein hetero­
geeninen

Retikulaatiota ja perifee­
risiä traktiobronkiekta­
sioita tai ‑bronkioliek­
tasioita

Keuhkopussinalaisesti ja 
basaalisesti painottuva 

Vähäistä retikulaatiota, 
mahdollisesti lievää mat­
talasimuutosta tai raken­
teiden vääristymistä

TT-löydökset +/− fibroo­
sin jakauma ovat epä­
spesifisiä 

TT:ssä kystia, runsas 
mattalasitiiviys, merkit­
tävä mosaiikkikuvioitus, 
runsaat nodulukset, 
konsolidaatio

Jakautuma: 
peribronkovaskulaari­
nen, perilymfaattinen, 
ylä-/keskikenttä

Muut diagnoosit: Pleu­
raplakit, laajentunut 
ruokatorvi, runsaat imu­
solmukesuurentumat, 
keuhkopussin nesteily 
tai paksuuntuminen

Histologiset

löydökset

Tiivis fibroosi ja raken­
teellinen vääristymä

Predominoiva keuhko­
pussinalainen tai para­
septaalinen fibroosi

Täpläinen keuhkoparen­
kyymin fibroosi

Fibroblastipesäkkeet

Ei muuhun diagnoosiin 
sopivia löydöksiä

Ei tarpeeksi UIP-löydök­
siä diagnoosia varten 

JA

Ei muuhun sairauteen 
viittaavia löydöksiä

TAI

vain hunajakennomuo­
dostusta

Fibroosi +/− raken­
teellinen vääristymä ja 
muuhun diagnoosiin tai 
sekundaariseen UIP:hen 
viittaavia löydöksiä

Joitakin UIP-löydöksiä 
mutta muuhunkin 
diagnoosiin viittaavia 
löydöksiä

Muihin interstitiaalisiin 
pneumonioihin viittaa­
via löydöksiä kaikissa 
biopsioissa

Muihin sairauksiin viit­
taavia histologisia löy­
döksiä

KATSAUS

K. Rajala ym.
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tia sairastava ensimmäisen asteen sukulainen. 
Siksi potilaalta kannattaa kysyä sukuanamnee-
si. Useita keuhkofibroosiin yhdistettyjä geeni-
mutaatioita tunnetaan ja pystytään testaamaan, 
mutta geenitestien rooli käytännön kliinisessä 
työssä on vielä epäselvä.

Alttiusmutaatiot voivat altistaa muillekin 
interstitiaalisille keuhkosairauksille, kuten 
idiopaattiselle epäspesifiselle interstitiaaliselle 
pneumonialle. Erityisen tärkeää on tunnistaa 
ja seuloa niin sanotut telomeeritaudit, joiden 
mutaatioita ovat muun muassa TERT (ylei-
sin), TERC, RTEL1 ja PARN. Näihin kaikkiin 
voi liittyä interstitiaalisen keuhkosairauden li-
säksi muiden elinten manifestaatioita (maksa
fibroosi, luuytimen toimintahäiriöt) (20). Ge-
neettisen alttiuden selvittämistä suositellaan 
ainakin niille potilaille, jotka sairastuvat alle 
60-vuotiaina, joilla on todettavissa verenkuvan 
muutoksia ja joiden osalta arvioidaan keuhkon-
siirron mahdollisuutta, kunhan heidän suvus-
saan esiintyy interstitiaalisia keuhkosairauksia. 
Mutaatioanalyysien valintaa ja tulkintaa suosi-
tellaan tehtäväksi yhteistyössä kunkin alueen 
perinnöllisyyslääkärin kanssa.

Moniammatillinen työryhmä idiopaat-
tisen keuhkofibroosin diagnosoinnissa. 
Idiopaattisen keuhkofibroosin diagnostiikka 
on vaativaa ja tulisi keskittää osaamiskeskuk-
siin, joissa on käytettävissä moniammatillinen 
työryhmä. Siihen kuuluvat keuhkolääkäreiden 
lisäksi patologi, aiheeseen perehtynyt thorax-
radiologi ja usein myös tarvittavilta osin reuma-
tologi. Idiopaattinen keuhkofibroosi on pois-
sulkudiagnoosi – potilaalta täytyy huolellisesti 
sulkea pois pölykeuhko tai orgaanisen pölyn 
aiheuttama alveoliitti. Rajanveto esimerkiksi 
asbestoosin ja idiopaattisen keuhkofibroosin 

välillä voi olla vaikeaa, joskus mahdotonta-
kin. On tärkeää huomioida, että potilas ei voi 
samanaikaisesti saada ammattitautikorvauk-
sia asbestoosista ja lääkehoitoa idiopaattiseen 
keuhkosairauteen. Uuden suosituksen mukaan 
moniammatillista työryhmää olisi hyvä käyttää 
diagnosoinnissa, mutta se ei ole välttämätön 
selkeissä tapauksissa (6,17).

Hoito

Lääkehoito. Moniammatillisen työryhmän 
– tai selvissä tapauksissa potilaiden hoitoon 
perehtyneen erikoislääkärin – tulisi aina tehdä 
idiopaattisen keuhkofibroosin hoitopäätös 
potilaan ja mahdollisesti omaisten kanssa. 
Lääkehoidon eli pirfenidonin tai nintedanibin 
odotettavissa olevasta tehosta tulee kertoa 
potilaalle. Parhaassa tapauksessa lääkehoito 
hidastaa taudinkulkua ja pidentää elinaikaa, 
mutta vaikutus oireisiin tai elämänlaatuun 
on vähäisempi. Hoitopäätös tehdään käy
tännössä potilaan loppuelämäksi, eikä sai
rauden etenemistä hoidon aikana tule tulkita 
huonoksi hoitovasteeksi, vaan se viittaa taudin 
luonnolliseen kulkuun. Saattohoidossa olevan 
potilaan antifibroottinen lääkehoito tulee lo
pettaa, ja lääkehoito lopetetaan myös (juuri 
ennen leikkausta), mikäli potilaalle tehdään 
keuhkonsiirto.

Suomessa idiopaattisen keuhkofibroosin 
lääkehoito korvataan vain osittain, eli potilas 
maksaa vuosittain Kelan omavastuuosuuden 
(605,13 euroa vuonna 2018). Lääkehoidon 
korvattavuutta on rajoitettu niiden potilaiden 
osalta, joiden FVC on diagnoosivaiheessa 50–
90 % viitearvoista. Suomessa siirryttiin käyt-
tämään normaalijakaumaan perustuvaa uutta 

Idiopaattinen keuhkofibroosi – muuttuva diagnostiikka

TAULUKKO 4.  Vuosien 2011 ja 2018 ATS/ERS-suositusten erot.

ATS/ERS 2018 ATS/ERS 2011

Todennäköinen/määrittämätön 
UIP tai muu diagnoosi

UIP HRTT:ssä Ei erotellut HRTT-löydöksen 
perusteella

BAL Suositellaan Ei suositella Suositeltiin pienelle osalle

Keuhkobiopsia Osalle potilaista Ei suositella Ei, jos UIP-löydös HRTT:ssä

Kryobiopsia Ei ota kantaa Ei suositella Ei ota kantaa

BAL = Bronkoalveolaarinen huuhtelu.
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viitearvojärjestelmää, jossa vastaavat z-arvot 
ovat −0,5 – −4 (500 potilaan suomalainen IPF-
rekisteri, julkaisematon tulos, Annette Kainu, 
henkilökohtainen tiedonanto). Osalla potilais-
ta on siis oireinen tauti, vaikka spirometriassa 
ei havaita restriktiota. Nykylääkkeiden tehoon 
nähden olisi järkevää, että näillekin potilaille 
voitaisiin määrätä lääkehoitoa sairauden totea-
misesta alkaen. Lääkehoito valitaan potilaan 
elintapojen ja lääkkeen haittavaikutusprofiilin 
mukaan, sillä kummankin lääkkeen teho sairau-
den etenemisen ja pahenemisvaiheiden estämi-
sessä on samanlainen (KUVA 2 ja TAULUKKO 5). 
Tuoreen tutkimuksen perusteella vaikuttaa 
siltä, että lääkekorvattavuuden rajoitukset vai-

kuttavat merkittävästi lääkkeen saatavuuteen. 
Suomalaisista potilaista vain noin 30 % saa 
diagnoosivaiheessa lääkehoitoa, kun Ruotsissa 
vastaava luku on lähes 70 % (21).

Akuutin pahenemisvaiheen hoidosta on 
annettu useita julkilausumia (22–24). Näyt-
töön perustuvaa tietoa hoidosta on vähän, 
sillä idiopaattisen keuhkofibroosin akuutteja 
pahenemisvaiheita on vähän ja potilaat ovat 
usein niin sairaita, että heidän satunnaistami-
sensa lääketutkimuksiin ei ole mahdollista. 
Julkilausumien konsensus on, että kun diag-
noosi on varmistettu tietokonetomografialla ja 
poissulkumenetelmin, potilaille pitäisi antaa 
akuutissa tilanteessa suuriannoksinen gluko-

KUVA 2.  Idiopaattisen keuhkofibroosin hoitoalgoritmi. Kun muut syyt keuhkofibroosiin on suljettu pois ja ra­
diologinen, kliininen tai kliinis-patologinen diagnoosi sopii idiopaattiseen keuhkofibroosiin, potilaalle asetetaan 
diagnoosi ja harkitaan hoitovaihtoehtoja. Nintedanibikapselit sisältävät soijalesitiiniä, joten mahdollinen allergia 
pitää huomioida. Endoteelikasvutekijän (VEGF) estäjiin liittyvä mahdollinen pieni verenpaineen nousu edellyt­
tää seurantaa ja tarvittaessa lääkehoidon tehostusta.
IPF = idiopaattinen keuhkofibroosi, FVC = nopea vitaalikapasiteetti

TAULUKKO 5.  Antifibroottisten valmisteiden käytössä huomioitavaa.

Pirfenidoni Nintedanibi

Herkistää ihoa auringon valolle → ihon suojaaminen pala­
miselta

Vuotoriskin takia ei suositella potilaille, jotka saavat anti­
koagulaatiohoitoa tai voimakasta hyytymisenestolääkitys­
tä (esim. klopidogreeli + asetyylisalisyylihappo) 

Tupakointi heikentää tehoa (CYP1A-induktori) Ei sovi pähkinä- eikä soija-allergisille

Omepratsoli heikentää tehoa Voi nostaa hieman verenpainetta → seuraa
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IPF?

FVC z-arvo < —4 FVC z-arvo —0,5– —4 FVC z-arvo > —0,5

Muista uudistaa lääkekorvattavuus
Hoito jatkuu loppuelämän tai keuhkonsiirtoleikkaukseen

Ei

Kyllä

Radiologisten kriteerien päivitys
(Fleischner Societyn white paper)

Keskustele hoitotahdosta ja
keuhkonsiirrosta. Muista omaiset!

Vuotoriski
Pähkinä, 
soija-allergia
Gastrontesti-
naalinen historia
Verenpaine

Auringonpalvoja
Tupakoitsija
Taudin pahenemisen
riski

Tutkimukselliseen hoitoon
Seuraa 3 kk
Hae korvattavuutta
Perustele hyvin!

NintedanibiPirfenidoni

Kuntoutus, laihdutus
Palliatiivinen hoito
Oheissairauksien 
hoito
Keuhkonsiirto?
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kortikoidihoito, esimerkiksi 500 mg metyyli-
prednisolonia laskimoon kolmena peräkkäi-
senä vuorokautena. Lisäksi potilaille yleensä 
aloitetaan suun kautta otettava prednisoloni-
kuuri (esimerkiksi 0,5–1 mg/kg/vrk niin, että 
annosta pienennetään 10 mg/vk). Japanilaiset 
ovat julkaisseet satunnaistetun tutkimuksen, 
jossa atsitromysiinilääkitys vaikutti potilaiden 
kuolleisuuteen (25). Atsitromysiiniä annettiin 
laskimoon 500 mg/vrk viitenä peräkkäisenä 
vuorokautena. Vaikka varmentavia jatkotutki-
muksia vielä tarvitaan, atsitromysiinin valitse-
miselle näiden potilaiden mikrobilääkkeeksi on 
harvoin esteitä (22,23,25).

Lääkkeetön hoito. Omassa, suomalaisista 
potilaista koostuvassa poikittaistutkimukses-
samme potilaiden elämänlaadun todettiin hei-
kentyneen jo sairauden varhaisessa vaiheessa 
(10). Viimeaikaisten tutkimustulosten mu-
kaan elämänlaadun parantamiseen tähtäävien 
hoitojen tulisikin keskittyä oireiden hallintaan 
(13). Muidenkin perussairauksien hoito pitää 
huomioida, ja niiden huolellinen hoitaminen 
voi vaikuttaa niin elämänlaatuun kuin ennus-
teeseenkin (26). Idiopaattista keuhkofibroo-
sia sairastavilta tulisi kysyä liike- ja lepokivun 
esiintymisestä, ja kipua pitäisi hoitaa aktiivises-
ti. MMRC-kyselyä voidaan käyttää potilaiden 
seurannassa, sillä sen tulokset korreloivat suo-
raan oireiden lisääntymiseen ja elämänlaadun 
heikkenemiseen. Erityisesti potilaiden fyysisen 
ja sosiaalisen toimintakyvyn sekä henkisen jak-
samisen on todettu heikkenevän (10,13,27). 
Suurelle osalle potilaista (44 %) ei tehdä elä-
män loppuvaiheessa hoitolinjausta tai linjaus 
tehdään viimeisten elinvuorokausien aikana 
(28). Hoidossa tulisikin varhaisessa vaiheessa 
huomioida palliatiivisen hoidon tarve sekä kes-
kustella potilaan ja omaisten kanssa hoitolin
jauksista. Moniammatillinen hoito ja varhainen 
palliatiivinen hoito voivat vähentää sairaalahoi-
tojaksoja ja tukea potilaan kuolemista kotona 
tai saattohoitoyksikössä (29).

Useimmat potilaat hyötyvät kuntoutuksesta 
– ainakin lyhyellä aikavälillä. Kuntoutuksen pit-
käaikaishyödyistä on toistaiseksi niukasti tutki-
muksia. Kestävyysliikunta yhdistettynä voima-
harjoitteluun parantaa potilaiden suorituskykyä 
kuuden minuutin kävelytestissä, vähentää sub-

jektiivista hengenahdistustuntemusta ja paran-
taa elämänlaatua (30). Todennäköisesti poti-
laat hyötyvät kuntoutuksesta, oli tauti kuinka 
vaikea tahansa, mutta toistaiseksi tutkimustieto 
tästä on niukkaa ja ristiriitaista (31,32). Vuon-
na 2017 julkaistussa kontrolloidussa tutkimuk-
sessa kuntoutusjaksosta saatava hyöty säilyi pi-
simpään lievää tautia sairastavilla ja niillä, joille 
ei ollut kehittynyt merkittävää keuhkoverenpai-
netautia (33).

Keuhkonsiirto ensisijaisesti elämää piden-
tävänä, mutta myös elämänlaatua parantava-
na hoitomuotona on mahdollinen monille 
idiopaattista keuhkofibroosia sairastaville. 
Keuhkonsiirron mahdollisuutta ja potilaan ha-
lukkuutta siirtoselvityksiin tulisi kartoittaa jo 
diagnoosin varmistuessa, koska tautiin liittyvät 
akuutit pahenemisvaiheet voivat huonontaa 
potilaan kuntoa niin paljon ja niin nopeasti, 
että asianmukaisia siirtoselvityksiä ja arviota 
potilaan toiveista ei ehditä tekemään. Keuh-
konsiirron arvio ja siirtopäätökset perustuvat 
Suomessa kansainvälisiin ohjeistuksiin (34). 
Elinsiirtotoiminta on keskitetty HYKS Sydän- 
ja keuhkokeskukseen.

Lopuksi

Idiopaattisen keuhkofibroosin hoito on kehit-
tynyt huomattavasti. Silti osalla potilaista on 
sairauden nopeasti etenevä muoto, johon käy-
tössä olevat lääkeaineet eivät riittävästi tehoa. 
Uusia lääkeaineita ja lääkehoidon yhdistelmiä 

Ydinasiat
88 Epäile idiopaattista keuhkofibroosia, jos 

potilas valittaa pitkään jatkunutta yskää ja 
rasitushengenahdistusta.

88 Keuhkojen ohutleiketietokonetomografia 
(volyymi-HRTT) on diagnostiikan kulma­
kivi.

88 Moniammatillisen tiimin arviota suositel­
laan ainakin epäselviin tapauksiin.

88 Keskustele potilaasi hoitotahdosta ja tee 
ennakoiva hoitosuunnitelma ajoissa.

Idiopaattinen keuhkofibroosi – muuttuva diagnostiikka
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tulisi edelleen kehittää. Idiopaattisen keuh-
kofibroosin paikallishoito ja yksilöllinen lää-
kehoito biomerkkiaineprofiilien ja todettujen 
geenimutaatioiden perusteella voi jo lähivuosi-
na olla mahdollista. Osa FinnishIPF-rekisterin 
suomalaisista potilaista on mukana FinnGen-
tutkimuksessa. 

Oman tutkimusryhmämme lääkeseulonnas-
sa löytämä antifibroottinen lääkeaine tiloroni 
on arvioitu Euroopan lääkeviraston EMA:n 
harvinaislääkkeiden nimeämisprotokollan (or-

phan drug designation) mukaisesti. Sen anta-
miselle paikallisesti ja systeemisesti on myön-
netty EMA:n harvinaislääkesuoja (35). Useita 
lupaavia hoitoja, kuten biologisia lääkeaineita 
ja hoitoa mesenkymaalisilla kantasoluilla tut-
kitaan (36). Toivomme, että laajoista kansain-
välisistä biomerkkiainetutkimuksista löytyy te-
kijöitä, joilla pystymme paremmin arvioimaan 
potilaan lääkehoitovastetta. Myös palliatiivista 
hoitoa ja kuntoutusta tulee kehittää kansallises-
ti ja kansainvälisesti. ■
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VASTUUTOIMITTAJA
Maija Tarkkanen

SUMMARY
Idiopathic pulmonary fibrosis – changing diagnostics and treatment
Diagnostics and treatment of idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) have improved markedly in the last decade. Novel 
antifibrotic drugs pirfenidone and nintedanib have been in clinical use for several years. Improved radiologic imaging 
techniques and definitions as well as the possibility for endobronchial cryobiopsy have made diagnostics easier and reduced 
the need for lung biopsies. Similarly, the diagnostics of familiar IPF have improved. There is still a lack of good measurement 
tools for individual patients’ treatment benefit or prognosis, and research needs more resources. There is, however, plenty of 
potential for future research in the field of IPF in Finland.
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