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Cystiskﬁibrose
- hvad er det?

CF - en kronisk, arvelig og medfodt sygdom

Cystisk fibrose (CF) er en arvelig sygdom. 150.000 danskere, eller 3% af befolkningen, barer arveanlaegget
for cystisk fibrose. Et barn kan kun fgdes med CF, hvis begge foreeldre er anleegsbaerere. 1/4 af bgrnene vil
da fa CF, 2/4 bliver raske anleegsbarere, mens 1/4 er raske og uden anleg for CF.
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Cystisk fibrose findes overvejende i den vestlige verden. | Danmark fgdes der ca. 15 CF-bgrn hvert dr, sva-
rende til 1 ud af ca. 4.200 levendefgdte bgrn. Vi kender herhjemme ca. 450 CF-patienter (november 2008).




Hvordan er symptomerne?
Symptomerne kan optreede i forskellig svaerhedsgrad, og

hvis et barns sved smager salt,

hvis et barn ikke tager pa,

hvis et barns affering er fedtet, stinkende, hyppig,

hvis et barn har pibende, raslende vejrtraekning og hoster meget,
hvis et barn har gentagne lungebetandelser

- bor det for en sikkerheds skyld undersgges for cystisk fibrose.

Dette gares ved en svedtest, hvor man maler saltindholdet i sveden, som hos CF-patienter er unormalt hgjt.
Det er en enkel og smertefri metode, som i de fleste tilfeelde hurtigt kan af- eller bekreefte mistanke om CF.
Det er nu ogsa muligt at undersgge for CF ved hjalp af en DNA-analyse, som udferes pd en blodprave.
Barnene er fadt med sygdommen, og selv om mange har haft tydelige symptomer helt fra f@dslen, er der
adskillige, som farst far stillet diagnosen ved 5 drs alderen eller senere. Der er derfor stort behov for at udbre-
de kendskabet til cystisk fibrose og symptomerne.

Hvad er arsagen til CF?

Det kommer sikkert bag pa de fleste, at CF er den hyppigste, alvorlige arvelige sygdom. Endnu er det ikke
lykkedes at finde en helbredelsesmetode, men forskernes viden om cystisk fibrose @ges dag for dag.

Man ved, at der er tale om en genfejl. Sekretet fra de slimproducerende kirtler indeholder hos patienter med
cystisk fibrose mindre vand end hos raske personer. Det bevirker, at sekretet bliver sejt og tyktflydende.

I luftvejene bliver det seje sekret séledes grobund for bakterier, hvilket medfgrer hyppige lungeinfektioner.
I fordgjelsessystemet fordrsager den arvelige fejl i kirtelfunktionen, at optagelse af proteiner og fedtstoffer
fra maden bliver utilstreekkelig. Dette resulterer i, at barnet ikke tager pa. Fejl i kirtelfunktionen kan ogsa
medfgre CF-sukkersyge.

Svedkirtlernes sekret er ogsd forandret og forarsager, at sveden bliver meget saltholdig.

Kan sygdommen helbredes?

I gjeblikket findes kun behandling, som kan deempe eller fjerne symptomerne, men ingen helbredende behand-
ling.

Imidlertid foregar i disse ar en stor forskningsindsats i bestraebelserne pa at helbrede sygdommen.

Primart arbejdes der med at indfgre det raske gen i CF-cellerne, sakaldt somatisk genterapi.

Det fgrste forsgg med at udfere somatisk genterapi pa CF-patienter blev indledt i USA i april 1993, men man
er stodt pa sveere problemer, og der vil muligvis ga lang tid endnu, fgr det bliver muligt at tage denne nye
behandlingsmetode i brug. Indtil en egentlig drsagsbehandling bliver mulig, arbejdes der fortsat pa at for-
bedre behandlingen af sygdommens symptomer.

Hvordan behandler man CF?

Fordgjelsen:

Bugspytkirtlen producerer bl.a. enzymer til at nedbryde og omsette faden. Men sygdommen medfarer, at
enzymerne ikke kommer ud i tarmen. For at sikre, at faden nedbrydes og optages, er det derfor ngdvendigt
for CF-patienter at indtage fordgjelsesenzymer sammen med hvert maltid. Endvidere har nogle patienter et
gget kaloriebehov og skal derfor spise op til 50% mere end andre.



Luftvejene:

Slimet er her grobund for bakterier. CF-patienter undersgges ved manedlig ambulant hospitalskontrol, og ved
tegn pa begyndende luftvejsinfektion ivaerksaettes antibiotisk behandling for at forhindre, at lungevavet gde-
legges af lungebetaendelse.

Derudover péhviler det den enkelte CF-familie/patient hver dag at udfare en kreevende hjemmebehandling
for at bringe det seje slim op fra luftvejene. Dette ggres ved flere gange dagligt evt. at inhalere bl.a. slim-
Igsnende midler. Endvidere anvendes lungefysioterapi ved hjeelp af PEP-maske.

Lungeinfektionerne kan ofte behandles hjemme, men for nogle @ldre CF-patienter er regelmaessig hospitals-
indleeggelse nadvendig, da stofferne gives i bloddrene. Det betyder, at disse patienter tilbringer 2 maneder
om aret pa hospital i en livslang behandling. En del patienter kan dog f& denne behandling hjemme, sa de
kan passe skole eller arbejde.

Hvordan er prognosen for CF-patienter?

Tidligere overlevede de faerreste smabarnsalderen, men intensiv behandling baseret pa vedvarende forskning
har medfgrt, at levealderen fortsat stiger. Vi kan glaede os over, at den gennemsnitlige levealder gennem
80'erne 0g 90'erne er forgget hvert ar med 1 &r, og mange danske CF-patienter er nu voksne. De er under
uddannelse eller i erhvery, - har stiftet familie og er aktive samfundsborgere, - dog med de begraensninger,
som en kronisk sygdom, en stadig gentaget hospitalskontrol og n@dvendig daglig hjemmebehandling med-
forer.

Hvor behandler man CF?

I 1960'erne blev behandlingen af cystisk fibrose centraliseret i Danmark pa Rigshospitalet. P& grund af det
stadigt voksende antal patienter blev der i 1990 etableret 0gsa et vestdansk center for behandling af cystisk
fibrose pa Arhus Universitetshospital Skejby. P& de to centre behandles alle danske CF-patienter, savel bgrn
som voksne.

Er Cystisk Fibrose en ny sygdom?

Sygdommen har vaeret kendt siden middelalderen, og helt frem til midten af forrige arhundrede kunne man
i Midt-Europa mgde den tro, at bgrn, hvis sved smagte salt, var forheksede og snart ville dg. Leegeverdenen
opdagede i 1938, at cystisk fibrose er en selvsteendig sygdom.

Kan man undersgge raske personer for, om de baerer et (F-arveanlag?
Genet for cystisk fibrose blev fundet i 1989. Det er derfor nu muligt at teste raske personer ved hjalp af en

DNA-analyse. Denne udfgres pa en blodprave og viser, om man beerer et CF-arveanlag.
Les mere herom pa www.cff.dk - klik: ‘DNA-test for CF" under ‘Infomateriale’.
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150.000 danskere (1 ud af 34) barer arveanlagget for CF.



Cystisk Fibrose Foreningens (CFF) mission er:
- at stotte patienterne

- at stgtte forskningsarbejdet

- at udbrede kendskabet til cystisk fibrose.

CF-Foreningen blev stiftet i 1967 og opretholder en konsulenttjeneste, som star til familiernes radighed i alle
praktiske spargsmal, - arrangerer kontaktmg@der og kurser for CF-patienter og deres familier - og udgiver tids-
skriftet Cystisk Fibrose.

CF-Foreningen s@ger at skaffe gkonomisk grundlag for den for patienterne sa livsvigtige forskning.

For at udbrede kendskabet til CF og sygdommens symptomer udgives oplysende pjecer, og der er en hjem-
meside pa Internet: www.cff.dk med information om sygdommen. Men pga. sygdommens ringe udbredelse
i befolkningen har CF Foreningen kun ca. 1.800 medlemmer, og indtegterne fra kontingenter kan saledes
langtfra dekke CF-Foreningens mange opgaver. Vi behgver derfor Deres hjalp til at udbrede kendskabet il
cystisk fibrose og til at sikre forsknings- og patientarbejdet.

STGT BEKAMPELSEN AF CYSTISK FIBROSE
ved medlemskab/bidrag/sponsorstatte.

Kontingent

Vi hdber, at mange vil stgtte CF-Foreningen ved at betale medlemskab. Jo hgjere kontingentindtagt, jo flere

Tips/Lotto midler til CFF i henhold til geeldende regler! Kontingentsatser 2008 er:

® Fyldt medlemskab (m/blad) drligt mindst kr. 250,-. Familiemedlemskab (dakker familiemedlemmer i hus-
standen) mindst kr. 350,-.

® Firmaer, institutioner, kommuner, selskaber m.v. (m/blad) arligt mindst kr. 750,-.

® Stgttemedlemskab, arligt mindst kr. 100,-.

Kontingent og/el. bidrag kan indbetales:

® via Netbank til konto 4770 000 6404383

® pa posthus til girokonto (01) 6404383

® cller vha. DanKort via CFSHOP pa www.cff.dk.

Husk venligst afsendernavn, adresse samt at forteelle, hvad betalingen daekker.

Skattefradrag

Cystisk Fibrose Foreningen er godkendt iht. til Ligningslovens § 8 A og § 12. stk. 3. Dette betyder bl.a., at
gaver til CFF kan fratreekkes den skattepligtige indkomst. Husk derfor at oplyse CPR-nr. til CF-Foreningen, som
skal indberette gavebelgbet til SKAT. Graensen for fradrag er haevet igen i ar, idet man for indkomstaret 2008
kan fratreekke 14.000 kr. Som hidtil kan man ikke fratreekke de fgrste 500 kr.

Cystisk Fibrose Foreningen er ogsa godkendt til at modtage gavebreve, hvor gavegiveren kan fratreekke det
fulde belgb i den skattepligtige indkomst - og kan modtage testamentariske gaver uden at betale arveafgift.

P3 forhand tak for enhver stgtte til CF-patienterne
Landsforeningen til Bekeempelse af
® r‘- L]
Cystisk i=hbrose
Danish Cystic Fibrosis Association

Hyrdebakken 246 < 8800 Viborg « TIf. 86 67 44 22 « Fax 86 67 66 66
info@cff.dk « www.cff.dk » Bank 4770 000 6404383

Lees mere om Cystisk Fibrose Foreningen pa www.cff.dk
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