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Vårdprogram för fysioterapeutisk intervention 
 

Cystisk Fibros (CF) 
__________________________________________________________ 
 
Syftet med vårdprogrammet är att säkerställa evidensbaserat arbetssätt vid 
Fysioterapikliniken, Karolinska Universitetssjukhuset. 
Vårdprogrammen riktar sig främst till fysioterapeuter internt men även externt och till 
andra som kan tillgodogöra sig innehållet. 
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Introduktion 
 
CF är den vanligaste autosomalt recessivt ärftliga potentiellt dödliga sjukdomen i den 
vita befolkningen. Incidensen i Sverige är 1:5600 nyfödda. Sjukdomen beror på 
rubbningar i salttransporten över cellmembranet. Detta drabbar kroppens exokrina 
körtlar som utsöndrar ett förändrat segt sekret. Rubbingarna i salttransporten 
påverkar också patienternas svett, som innehåller höga salthalter. Diagnosen ställs 
på kliniska symtom och med hjälp av ett så kallat ”svettest” och kan numera oftast 
bekräftas med genanalys. (1-4) 
 
I lungorna leder det sega slemmet och den förändrade miljön till sekretstagnation, 
inflammation och kroniska bakteriella infektioner. De flesta blir tidigt kroniskt 
koloniserade med olika bakterier. (1-3) 
 
Utan behandling leder sjukdomen till kronisk obstruktiv bronkit, upprepade 
pneumonier och destruktion av lungvävnaden i form av bronkiektasier, fibros och 
emfysem. Detta leder till tilltagande lungfunktionsnedsättning vilket så småningom för 
de flesta ger respiratorisk insufficiens och cor pulmonale. (1) 
 
Sjukdomen går inte att bota, behandlingen är symtomatisk. (2) Med hjälp av 
förebyggande sjukgymnastiska insatser går det att bromsa progressen av 
sjukdomen. (5) Fysioterapeutens arbetsuppgifter är att hjälpa patienten vid val av 
optimal inhalations-/nebuliseringsutrustning och rengöring och skötsel av denna samt 
att utforma ett individuellt program för den tidskrävande behandlingen med att lossa, 
transportera och evakuera det sega sekretet från luftvägarna. (6) Fysiterapeuten 
ansvarar också för upplägget av den fysiska träningen.(7) 
 
 

 
Målsättning 
 
Målsättningen med vårdprogrammet är att säkerställa likvärdig vård och ett 
professionellt fysioterapeutiskt omhändertagande av hög kvalitet av patienter med 
Cystisk Fibros vid Karolinska Universitetssjukhuset. 
 
Genom att (5): 

 Förebygga destruktion av lungvävnaden 

 Dämpa sjukdomens progress  

 Bibehålla/förbättra god fysisk funktion (kondition, styrka och rörlighet) 

 
 
 
 
 
 



 

 

 

 

 

 

3 

 

Intervention 
 

Intervention Syfte Kropps-
funktion 

Aktivitet 
/delaktighet 

Omgivning 
/miljö 

Utprovning av 
inhalation (8) 

Bedömning av 
tolerans och effekt av 

bronkvidgande, 
slemlösande och 

antibiotika 

x   

Andningsgymnastik 
(9-15) 

Sekretevakuering x   

Utprovning och 
förskrivning av 
hjälpmedel (16) 

Möjliggöra patientens 
dagliga, livsviktiga 

behandling 

x x x 

Rörlighetsträning för 
thorax 

Förbättra/bibehålla 
rörlighet 

x   

Bäckenbottenträning 
(17) 

Minska 
inkontinensproblem 

x   

Utprovning av 
ventilator i vila 

(12,18) 

Bibehålla/normalisera 
blodgaser (PCO2, 

PO2) 

x   

Utprovning av 
syrgas 

Bibehålla/normalisera 
blodgaser (PCO2, 

PO2) 

x   

Fysisk träning 
(19-21) 

Bibehålla/öka 
kondition, styrka och 

rörlighet. 
Sekretevakuering 

x   

Intensivvecka 
 

Förbättra/utveckla 
teknik, följsamhet och 

kunskap till 
sjukgymnastik 

behandling 

x x  

Hembesök 
 

Undersöka 
förutsättningar för 
sjukgymnastisk 

behandling i 
hemmiljö 

x x x 

Patient- och 
föräldrarutbildning 

(8) 

Öka kunskap och 
förståelse för 

sjukgymnastisk 
behandling 

x x x 

Förskole- och 
skolbesök 

Öka kunskap och 
förståelse för 

sjukgymnastisk 
behandling 

x x x 

FaR Öka stimulans till x x x 
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fysisk träning i 
friskvård 

Intyg 
bostadsanpassning 

Tydliggöra behov för 
att möjliggöra optimal 

sjukgymnastisk 
behandling i hemmet 

x x x 

 
 
 
Mätmetoder 
 

Mätmetod Syfte Kropps-
funktion 

Aktivitet 
/delaktighet 

Omgivning 
/miljö 

Spirometri Mäta lungfunktion x   

SenTec Mäta PCO2, 
SpO2 och puls 

x   

6MWT Mäta funktionell 
fysisk kapacitet 

x x  

Skattningsskalor 
(Borg CR-10 och 
RPE, VAS) (22) 

Mäta dyspné, 
symptom och 
ansträngning 

x   

CFQ-R (23) Mäta 
sjukdomsspecifik 

hälsorelaterad 
livskvalitet 

x x x 

HAD (24) Skattning av  
ångest och 
depression 

x x  

Pulsoximetri Mäta SpO2 och 
puls 

x   

Sputumprov För att kunna 
undersöka 

bakterie- och 
svampförekomst 

x   

Thoraxexcursion, 
flexion/extension 
och alteralflexion 

Mäta 
thoraxsrörlighet,  

x   

Mätning med 
manometer  
(cmH2O) 

Kontrollera att 
in/utandningstryck 

är korrekt vid 
motståndsandning 

x x  
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Restriktioner 
  
Pneumothorax: PEP, bilevel, fysisk träning 

 
Hemoptys: Försiktighet med inhalation och fysisk träning. 
 
Exacerbation: Försiktighet med fysisk träning. 
 
Desaturering: Försiktighet/anpassning av fysisk träning. 

 
 
 
 
Uppföljning/vårdkedja 
 
Inomlänspatienter: 
Årskontroll hos fysioterapeut vid Stockholm CF-center.  
Planerade och akuta besök efter behov. 
Intensiv fysioterapivecka initieras när patienten uppvisar bristande teknik, följsamhet 
och kunskap samt vid tendens till försämring av lungfunktion och/eller symptom. 
 
Utomlänspatienter: 
Årskontroll hos fysioterapeut vid Stockholms CF-center. 
Överrapportering till fysioterapeutt på hemort. 
Medverkar vid behov vid årskontrollsvar via telemedicinsk konferens med hemorten. 
Intensiv fysioterapivecka initieras när patienten uppvisar bristande teknik, följsamhet 
och kunskap samt vid tendens till försämring av lungfunktion och/eller symptom. 
 
Inneliggande patienter: 
CF-fysioterapeuterna ansvarar för behandling. 
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