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Introduktion 

 

 

 

 

chILD (Interstitial lung disease in children) är ett samlingsbegrepp för > 200 olika kroniska 
icke-infektiösa lungsjukdomar, där varje enskild sjukdom är (mycket) ovanlig. Vid chILD 
engageras inte bara interstitiet, även perifera luftvägar och lungkärl kan drabbas. Därför 
används även begreppet DLD (diffuse lung disease) synonymt med chILD. Inflammation 
och/eller fibros är vanliga vid chILD, men finns inte alltid. Hos många former av chILD är 
även andra organ påverkade. 

Definition En enkel definition av chILD är om minst 3 av följande 4 kriterier föreligger: 

- (persisterande) symptom från luftvägarna/lungor (t ex hosta, hemoptys, 
avvikande auskultationsfynd) 

- Kliniska tecken till andningsinsuffisiens (t ex taky-/dyspné, indragningar, 
trumpinnefingrar/urglasnaglar) 

- Hypoxi/låg saturation 
- Diffusa parenkymförändringar på lung rtg eller CT 

 

Det finns flera klassifikationer för chILD, både utgående från åldern vid sjukdomsdebut, den 
histologiska bilden eller etiologin.  

Etiologi Etiologin till chILD innefattar bland annat anläggningsdefekter, exponering av  
miljöfaktorer, genetiska, immunologiska, postinfektiösa och metabola orsaker. Genom 
noggrann utredning kan i många fall orsaken till chILD hos den enskilde patienten 
upptäckas, men ibland förblir etiologin ”idiopatisk”. Behandling och prognos varierar och är 
i hög grad beroende på etiologin. chILD bör utredas, behandlas och följas upp i tätt 
samarbete mellan patientens hemsjukhus och enhet för Nationell högspecialiserad vård 
(NHVe) på Drottning Silvias barnsjukhus i Göteborg eller Astrid Lindgrens barnsjukhus i 
Sockholm. 

Symtom  

Kliniska fynd 

 

 

 

 

 

 

 

Symptom och kliniska fynd varierar bland annat beroende på barnets ålder, men några 
typiska symptom är:  

- nyfödda och spädbarn har ofta takypné, dyspné, ökat andningsarbete/ indragningar 
som dominerande symptom 

- nyfödda som är sjukare än vad det förväntas relaterad till prematuritet eller andra 
misstänkta lungsjukdomar 

- äldre barn och ungdomar har ofta torrhosta, nedsatt ork/dyspné, ”astma” som inte 
svarar på behandling, dålig tillväxt. 

- hypoxi (under sömn/vid fysisk ansträngning/i vila)  
- hemoptyser 
- krepitationer är typiska, men även obstruktivitet eller normalt auskultationsfynd 

förekommer. 
- avvikande thoraxform, t ex pectus excavatum eller hyperinsufflerad thorax 
- trumpinnefingrar/urglasnaglar uppträder ofta senare i förloppet 
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Anamnes I anamnesen är det viktigt att ta reda på potentiella riskfaktorer för att utveckla chILD: 

- familjanamnes /konsanguinitet/etablering av släktträd. Utöver lungsjukdomar även 
reumatiska och neurologiska sjukdomar, hypothyreos, cerebrala aneurysma, 
pulmonell hypertension mm 

- prematuritet och perinatal förlopp 
- exponering för vissa yttre faktorer, t ex fåglar, damm, mögel, läkemedel, strålning, 

luftrenare, cigaretter inkl e-cigaretter och vaping 
- tidigare infektion 
- är andra organ påverkade? Känd reumatisk sjukdom? 

 
Utredning Översikt utredningsgång   

                      

            Steg 1                  Steg 2                       Steg 3 

      (Hemsjukhus)    (Hemsjukhus eller NHVe)                      (NHVe) 

Anamnes/status    CT (om inte gjort i steg 1)       Ev Bronkoskopi + BAL 
Pox vila/ansträngning    Lungfysiologi        Ev TBB 
Lung röntgen, ev CT    Genanalys         Ev kirurgisk lungbiopsi 
Rutinblodprover    Ev ytterligare blodprover                                          
Urinsticka                                  
Mikrobiologi    Ev ytterligare utredning av                MDK                      
Spirometri        andra diff-diagnoser  
Hjärteko 
                                                                                     återkoppling 

     Utredning ev andra                                         till hemsjukhus        

        Diff-diagnoser               

 
Steg 1-utredning (görs alltid på hemsjukhus):  

- Lung rtg (”interstitiell teckning”, infiltrat, kan vara normal), låg tröskel till CT som är 
central i chILD-utredningen. Vanligen utan kontrast under in- och expiration, som 
kan kräva sövning hos späd- och småbarn. Alternativt komplettering med sidoläge 
hos spontant andande spädbarn för att simulera inspiration i den uppåtliggande 
lungan och expiration i den neråtliggande lungan. Hos barn som kan blåsa 
spirometri görs CT om möjligt volymkontrollerat (CT görs samtidigt med spirometri 
för att få bilder i maximal in- och exspiration). Användningen av kontrast försvårar 
parenkymbedömning och används bara om det är viktigt att bedöma även 
misstänkt lymfadenopati eller intrathorakal kärlanatomi. 

- Mikrobiologi: allmän odling sputum, Multiplex-PCR luftvägsvirus och PCR atypiska 
luftvägsbakterier (t ex mykoplasma, chlamydia, legionella). Hos nyfödda/unga 
spädbarn Ureaplasma urealyticum, CMV i urin 

- Hb, TPK, LPK+diff, CRP + SR, ASAT, ALAT, krea, urea, Na, K, kapillär blodgas 
- urinsticka 
- Pox, gärna i vila och vid ansträngning. 6-min gångprov kan med fördel användas 

från 4-5åå. Nattlig Pox-registrering vid misstanke om nattlig hypoxi. 
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- Spirometri (ofta restriktiv ventilationsinskränkning men kan vara även obstruktiv 
eller ganska normal) 

- UCG (strukturell hjärtfel? Funktion? Pulmonell hypertension? Perikardvätska?) 
 

Eventuella diff-diagnoser bör beaktas och utredas vid behov, t ex CF, PCD, immunbrist, 
aspiration, hos nyfödda/spädbarn annan neonatal orsak till andningspåverkan. 

 

Steg 2-utredning: om misstanken om chILD förstärks genom steg1-utredning eller 
fortfarande inte kan uteslutas. CT thorax, genanalys och lungfysiologi får anses som 
”obligatoriskt”, övriga prover tas med ledning av den kliniska bilden och svaren på tidigare 
utredning.  

Beroende på hemsjukhusets möjligheter och svårighetsgrad av patientens sjukdom kan 
steg 2-utredningen göras på hemsjukhuset i samråd med NHVe eller patienten remitteras 
till NHVe. Gärna telefonkontakt med NHVe hos nyfödda/spädbarn, vid svår sjukdom eller 
frågor till utredningen. 

- CT thorax (om inte gjort tidigare).  
- Genetisk undersökning: t ex ”utökad ILD-mutationspanel” eller WGS (whole 

genome sequencing) 
- Lungfysiologi (i den mån utrustningen finns): kroppspletysmografi, gasutsköljning, 

diffusionskapacitet (DLCO), 6-min-gångprov eller arbetsprov, nattlig 
andningsregistrering (vid misstanke om nattlig hypoxi) 

- CK, LD 
- VZV- och SARS-CoV2-serologi 
- Vid hjärtsvikt/pulmonell hypertension: NT-proBNP 
- Vid misstänkt immunbrist och/eller autoinflammation:  IgG/A/M/E IgG-subklasser 

(från ca 4åå), protein-elektrofores, lymfocytsubpopulationer, vaccinations-ak (t ex 
pneumokokker, HI) RF, anti-CCP, ANA, ANCA (MPO, PR3), dermatomyosit-ak, 
sklerodermi-ak, anti-ds-DNA, anti-GBM, antifosfolipid-ak, interferon-signatur, IL2-
receptor, IFN-a och andra cytokiner.  

- Vid bekräftad immunbrist ytterligare mikrobiologiska us. 
- Vid misstänkt sarkoidos: ACE, Ca, ion Ca och fosfat i serum samt Ca i urin 
- Vid blödning eller anemi: anti-GBM, IgG komjölkprotein, antifosfolipid-ak, 

celiakiprover, koagulationsprover, ferritin, transferrin, retikulocyter, MCV, MCH, 
MCHS, löslig transferrinreceptor, TBC 

- vid misstänkt hypotyreos/NKX2-1-mutation:  TSH, fT4 
- vid misstänkt alveolär proteinos: aminosyror i blod och urin, organiska syror i urin, 

anti-GM-CSF 
- Vid misstänkt hypersensitivitetspneumonit: Precipiterande IgG utifrån exponering, 

mot t ex mögel, fåglar, mjöl  
 

Vid bekräftad diagnos eller om misstanke om ILD kvarstår efter steg 2-utredning ska alltid 
tas kontakt med NHVe via remiss eller telefon. Om det finns indikation för steg 3-
utredning så görs sådan på chILD-ansvarig NHVe.  

 



 Område 

 Interstitiella lungsjukdomar hos  
 barn (chILD) 
                 Giltig 3 år 

Steg 3-utredning:  

- Om inte gjort på hemsjukhus: kroppspletysmografi, gasutsköljning, DLCO, 6-min-
gångprov eller arbetsprov, ev nattlig andningsregistrering  

- Bronkoskopi med BAL (cytologi, mikrobiologi, specialfärgningar tex järnfärgning, 
PAS, CD4/CD8, lipid-laden macrophage index mm) och eventuell transbronkiell 
biopsi (TBB) med i första hand kryoteknik och endobronkiell biopsi om synliga 
slemhinneförändringar 

- kirurgisk lungbiopsi (bara om diagnos fortfarande oklar efter alla andra 
undersökningar och TBB inte möjligt eller inkonklusivt) 

- ev hjärtkateterisering/angiografi 
 

Multidisciplinär konferens (MDK) efter avslutad utredning (lungmedicin, immunologi, 
röntgen, patologi, ev genetik, ev kirurgi, ev hemsjukhus) 

- Fastställandet av diagnos  
- Behandlingsförslag 
- Ställningstagande till uppföljning: Vad? När? Var? 
- Återkoppling till inremitterande (hemsjukhus) och ev patient 

 
     Behandling  

 

Behandlingen av chILD är heterogen och beror i hög grad på etiologin och grad av 
lungpåverkan/respiratorisk insufficiens. En noggrann etiologisk utredning och kartläggning 
av lungfunktionen är essentiell eftersom även inom ”samma” diagnos döljer sig ofta flera 
subtyper som kräver olika behandlingar. Exempel på några behandlingar beroende på 
etiologi är:  

- NEHI (neuroendocrine cell hyperplasia of infancy) och PIG (pulmonary interstitial 
glycogenosis): god prognos, i första hand expektans, bara vid resp insuffisiens 
symptomatisk behandling. Bara sällan antiinflammatorisk behandling 

- SAVI (STING-associated vasculopathy with onset in infancy) och COPA-syndrom 
(coatomer complex subunit alpha): Jak-hämmare  

- Hypersensitivitets-pneumonit: undvikande av sjukdomsframkallande allergen 
- Eosinofil granulomatös polyangiit (ev även andra ILD med eosinofil inflammation): 

anti-IL5/anti-IL5R  
- chILD associerad med dermatomyosit, SLE, systemisk JIA, Goodpasture, 

Langerhans cell histiocytos mm: olika sjukdomsspecifika immunmodulerande 
behandlingsprotokoll 

- Mb Gaucher: enzymersättning  
- Bronkiolit: ev finpartikulära ICS 
- Fibrotiserande chILD: ev antifibrotika (t ex Nintedanib, Pirfenidon) 
- Pulmonell alveolär proteinos: ev inhalation av GM-SCF och/eller upprepade 

hellunglavage 
- Lysinurisk proteinintolerans: specialkost, substitution med vissa aminosyror 
- Surfactantprotein C-brist: Hydroxyklorokin 
- Surfactantprotein B-brist, PVOD (pulmonary veno-occlusive disease): skyndsam 

utredning för ev lungtransplantation 
- STAT3 gain-of function-mutation: Jak-hämmare, anti-IL6 
- LRB4-mutationer/CTLA4-brist: Abatacept 
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- Flera mutationsspecifika behandlingar är under utveckling, t ex för olika ABCA3-
mutationer 

 

Många chILD behöver behandlas med immunmodulerande terapi, men långt ifrån alla 
gynnas av sådan behandling:  

- chILD som brukar svara på immunmodulerande behandling (ffa glucocorticoider):  
o chILD associerade med inflammatoriska systemsjukdomar 
o hypersensitivitetspneumoni 
o LIP (lymphocytic interstitial pneumonia) 
o COP (cryptogenic organizing pneumonia) 
o eosinofil pneumoni 
o sarkoidos 

- chILD som ibland/i viss mån svarar på immunmodulerande behandling  
o chILD associerade med surfactantdysfunktion (ffa SFTPC=surfactant protein 

C) 
o PIG (om diffust lungengagemang och barnet är yngre än ca 6 månader) 
o PIBO (postinfectious bronchiolitis obliterans) i tidig fas 

- chILD som inte svarar på immunmodulerande behandling  
o NEHI 
o chILD som beror på anläggningsdefekter 
o Alveolär kapillär dysplasi 

 

Immunmodulerande behandling diskuteras med fördel med immunolog/reumatolog, helst i 
form av MDK. För enstaka väldefinierade chILD-former finns specifik behandling enligt ovan 
men många patienter kommer att behöva behandlas med en ospecifik immunmodulerande 
behandling. Det finns inget bra vetenskaplig stöd för någon specifik behandlingsregim, men 
det rekommenderas i allmänhet någon glucocorticoid plus (minst) en steroidsparare. 
Optimala läkemedelsdoser och behandlingstiden är oklara, men de flesta centra börjar med 
en induktionsfas med högre steroiddoser i 1-2 månader och sedan en längre 
konsolideringsfas med lägre steroiddoser i flera månader eller ibland år. Steroider kan ges 
som daglig peroral Prednisolon eller som intravenös methylpredisolon-pulsar eller med 
kombination av båda.  

Det finns inte evidens för vilken steroidsparare som har bäst effekt mot chILD utan ofta 
prövas olika preparat ett i taget. Därför är det viktigt med en strukturerad utvärdering av 
medicinernas effekt. På grund av en mer gynnsam biverkningsprofil prövas ofta 
Azitromycin, hydroxyklorokin, mykofenolat, tacrolimus och azatioprin i första hand och 
methotrexat, rituximab, cyklosporin i andra hand. IVIG kan prövas, i första hand vid 
bindvävnadssjukdomar eller andra sjukdomar med kraftig inflammatorisk aktivitet. 
Cyklofosfamid används bara vid mycket svåra inflammatoriska tillstånd.  

Behandlingsexempel: 

1) chILD med milda och stabila symptom 
- Ev bara expektans, t ex mild/stabil NSIP 
- ev monoterapi Azitromycin (10 mg/kg 3 ggr per vecka) i 3 månader 
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- ev monoterapi hydroxyklorokin 8-10 mg/kg (ev 6,5 mg/kg hos barn yngre än 6 år) i 
3 mån. Utvärdering av effekten efter 3 mån men behandling kan fortsätta i flera år. 
Eventuellt minska till underhållsbehandling 5mg/kg. Ögonundersökning före 
behandling, efter 5 års behandling görs årliga ögonkontroller. 

 

2) chILD med måttliga/svårare symptom (utan eller lätt resp insuff) 
- Prednisolon 0,5-1 mg/kg (max 60 mg) tills klinisk och radiologisk förbättring 

(vanligen 1-2 mån) följt av nertrappning under 1-2 månder till underhållsdos (0,1-
0,2 mg/kg). Efter 18 mån symtomfrihet görs utsättningsförsök. Vid utebliven effekt 
överväg utsättning tidigare.  
eller 

- Metylprednisolon 10-30 mg/kg i 3 dagar en gång per månad. Ingen prednisolon 
- gärna tillägg av minst en steroidsparare, t ex azitromycin, hydroxyklorokin, myco-

fenolatmofetil, azatioprin.  
 

3) chILD med svår resp insuffisiens eller ventilerad 
- Metylprednisolon 10-30 mg/kg (max 1g) i 3 dagar följt av Prednisolon 1 mg/kg 

dagligen 
- Tillägg av steroidsparare, t ex azatioprin eller mycofenolatmofetil (600 mg/m2 x 2, 

max 2g/dygn)  
 

4) NSIP, fibrotisk typ 
- Methylprednisolon-pulsar + mycofenolatmofetil. Ev tillägg av antifibrotisk preparat 

 

5) Vid försämring/recidiv: ny induktionsbehandling samt tillägg av en eller flera andra 
steroidsparare  

 

Syrgassubstitution, andningsstöd och stödjande nutritionsbehandling enligt gängse 
principer. 

Vaccination Barn med chILD skall vaccineras enligt svenskt vaccinationsprogram med undantag för MPR 
om barnet är kraftig immunsupprimerat. Försiktighet gäller också för vaccination med 
andra levande vacciner (tex mot tuberkulos, varicella, levande influensavaccin, gula febern, 
rotavirus). 

Vid behov (negativ serologi och inga hållpunkter för immunbrist) skall barn vaccineras mot 
varicellae så tidigt som möjligt under utredningen innan ev immunsupprimerande 
behandling påbörjas. 

För barn yngre än 2 år som har måttlig eller svår chILD rekommenderas passiv 
immunisering med Palivizumab/Nirsevimab mot RSV-infektion. 

Alla barn äldre än 6 månader som har chILD rekommenderas vaccination mot 
säsongsinfluensa.  
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Avseende vaccination mot COVID-19 hänvisas till aktuella rekommendationer från 
Folkhälsomyndigheten.  

Lungtransplantation Lungtransplantation är den enda effektiva behandling för några chILD (t ex SFTPB-
mutationer, svåra mutationer i ABCA3- eller FLNA-gen, PVOD, alveolär kapillär dysplasi) 
men associerad med relativ hög risk för morbiditet och måttlig prognos (5-års-överlevnad 
på ca 60%). Vid dessa chILD-former och svår sjukdom/ogynnsamt förlopp av övriga chILD 
rekommenderas tidig kontakt med lungtransplantations-team i Göteborg för 
ställningstagande till ev utredning för lungtransplantation. 

Uppföljning Prognosen för chILD är mycket varierande och innefattar hela spektrat från komplett 
spontanläkning till snabb försämring/transplantationsbehov/tidig död trots intensiv 
behandling. 

Variation av svårighetsgrad, prognos och behandling av olika chILD gör en ”one size fits all”- 
uppföljning svårt. För att i framtiden kunna utvärdera förloppet av chILD kan det dock ändå 
vara meningsfullt att följa patienterna med ett standardiserad minimi-program: 

 1 mån 3) 2 mån 3) 3 mån 3) 6 mån 3) 12 mån 3) årlig 

Klinisk bedömning 1) x x x x x x 

Lung rtg  x  x x  

CT thorax    x x 6, 12, 17 år 

Spirometri x x x x x x 

Lungfysiologi 2)  x  x x x 

       

Ev ytterligare indivi-
duella paramatrar 

 (x)  (x) (x) (x) 

 
1) Klinisk bedömning: anamnes/status, vikt, puls, andningsfrekvens, syremättnad 
2) Lungfysiologi: DLCO, kroppspletysmografi, gasutsköljning, 6-min gångprov 
3) Tidintervall efter den initiala MDK / behandlingsstart 

(x) Utifrån resultaten av den initiala utredning kan ytterligare parametrar tillkomma, tex: 

- Hb, LPK+diff, ECP, LD, CK, olika serologiska markörer 
- Arbetsprov (ev med blodgas), andningsregistrering 

 

Vid gynnsam förlopp ex NEHI kan det vara aktuellt med glesare uppföljning när förloppet 
stabiliseras. Vid MDK på NHVe skall ett individuellt uppföljningsprogram tas fram. 

Om ingen diagnos kan fastställas trots noggrann initial utredning får diagnos ”odefinierad 
chILD” sättas. Dessa patienter behöver reevalueras regelbundet och delar av utredningen 
behöver upprepas, t ex immunologiska prover, reevaluering av genanalys mm. 
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