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CYSTISK FIBROSE
- markant gennembrud i 
behandlingstilbuddet

Afdeling for Infektionssygdomme, Hjertecentret

Afdeling for Børn og Unge, Juliane Marie Centret
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CF Center København

• Terese Katzenstein
Overlæge, Afdeling for Infektionssygdomme

• Marianne Skov
Overlæge, Afdeling for Børn og Unge

• Tavs Qvist
Afdelingslæge, Afdeling for Infektionssygdomme

• Daniel Faurholt-Jepsen
Overlæge, Afdeling for Infektionssygdomme
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Woe to the child with the salty kiss, 

for he will soon die
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Kilde: Health Matters (healthmatters.nyp.org/it-happened-here-dr-dorothy-h-andersen)
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Osmose

CFTR*

*Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator

Cystisk fibrose-konsekvenser

Mucus

Svedkanal

Hud

Chlorid ▲
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Rigshospitalet En multi-organ sygdom
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Næse/sinus
• Polypper
• Sinuitis

Mavesæk
• Reflux

Lever
• Hepatosteatose

Tarme
• Meconium ileus
• Meconium peritonitis
• Rectal prolaps
• Intussusception
• Volvulus
• Fibroserende colonopati
• Appendicit
• Tarmatresi
• Inguinal hernie

Knogler
• Hypertrofisk osteopati
• Artritis
• Osteoporose

Reproduktion
• Infertilitet

(aspermi, ingen vas deferens)
• Amenoré
• Forsinket pubertet

Hjerte
• Højre ventrikel hypertrofi
• Polmonal arterie dilation

Lunger
• Bronkitis
• Bronkiolitis
• Pneumoni
• Atelektase
• Hæmoptyse
• Pneumothorax
• Reaktiv luftvejssygdom
• Cor pulmonale
• Respirationssvigt
• Mukoid indvirkinng i bronkierne
• Allergi
• Bronkopulmonal aspergillose

Galdeblære
• Biliær cirrose
• Neonatal obstruktiv gulsot
• Kolelitiasis

Pancreas
• Pankreatit
• Insulinmangel
• Symptomatisk hyperglykæmi
• Cystisk firbrose relateret diabetes

Milt
• Hypersplenisme

Generelt
• Væksthæmning (malabsorption)
• Vitaminmangel (A, D, E og K)
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Pancreas enzymer

Luftvejs clearing teknikker

Antibiotika

Lungetransplantation

Dnase

Inh. AB

Ivacaftor

Ivacaftor og lumicaftor

Trikafta
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Stor behandlingsbyrde - 2-3 timer/dag

Jenny Livingston
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Birgitte Mortensen, 57 år
Lever med CF
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Interview: Malin Heiden. Video: Louise A. Poulsen.
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Første patient 
med CF
Erhard 

Flensborg

Månedlig kontrol
Behandling af 
Pseudomonas
Kohorteisolation CF Center Århus Transitionsforløb

CF Neonatal
screening

Første 
skandinaviske 
CF center - på 
Rigshospitalet

Cystisk Fibrose 
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1. Skov M, Pressler T. APMIS. 2019 May;127(5):352-360.
2. Qvist et al. APMIS 2024 Jan

Monitorering og tidlig intervention… …medførende bedring i lungefunktion

1. Frederiksen B, Ph.D. thesis 1997
2. Skov M, Olesen HV, Pressler T. CF database 

Kronisk Pseudomonas lungeinfektion <18 år
CF Center RH og AUH

82%

3%
0

20

40

60

80

100

1980 2024

A
n

d
e

l 
m

e
d

 P
s

e
u

d
o

m
o

n
a

s

Lungefunktion (FEV1) siden 1980

Børn og unge

Normal

Voksne



Rigshospitalet

60%

98%

0

20

40

60

80

100

1980 2024

O
ve

rl
e

ve
ls

e
 i

 p
ro

c
e

n
t

14

Flere når voksenalderen

Markant bedre overlevelse… …med ændret klinisk præsentation 

CF for 50 år siden CF år 2024

1. Skov M, Hansen CR, Pressler T. APMIS. 2019 May;127(5):352-360
2. Skov M, Olesen HV, Pressler T  CF database
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Forskere

/

CF Center Århus

Scandinavian Cystic
Fibrosis Study
Consortium

European Cystic
Fibrosis Society 
(CTN, ECFS register)

Worldwide 
collaboration
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Center for Cystisk Fibrose
Rigshospitalet

SamarbejdspartnereCF Børn & Unge CF Voksne

Afdeling for 

Klinisk mikrobiologi

Øre-Næse-Halskirurgi og 
Audiologi

Røntgen og skanning

Hormon og 
Stofskiftesygdomme

Gynækologi, Fertilitet og 
Fødsler 

Tarmsvigt og leversygdomme

Nyresygdomme

Ungdomsmedicinsk 
videncenter

Genetik

Anden paraklinik

Mellemrum

Hjertecentret

Afdeling for 
Infektionssygdomme

Lungetransplan-
tationsafsnittet

Juliane Marie 
Centret

Afdeling for Børn
og Unge

Nationalt og internationalt samarbejde

Cystisk Fibrose 
Multidisciplinært 

team
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En ny model til 
lægemiddeludvikling
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Regard et al. Cells 2022; 11: 1769
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Birgitte Mortensen, 57 år
Lever med CF
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Interview: Malin Heiden. Video: Louise A. Poulsen.
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Real world data på CFTR modulator-behandling

Kaftrio / ETI 
(Elexacaftor/Tezacaftor/Ivacaftor)
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Godkendelse 
12+ år: August 2020
6+ år: Februar 2022
2+ år: December 2023
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Behandlingseffekt: Svedklorid
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Thomas Bryrup, læge, ph.d.-studerende, Rigshospitalet
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Thomas Blume, 
fysioterapeut
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Christian Leo-Hansen, læge, ph.d.-studerende, Rigshospitalet
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Majbritt Jeppesen, læge, ph.d.-studerende, AUH
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-66%

-46%

210

618 183

99

Antal IV-kure Antal behandlede patienter

18 mdr. før ETI
18 mdr. efter ETI

Ordinerede IV antibiotikakure
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Thomas Bryrup, læge, ph.d.-studerende, Rigshospitalet
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Thomas Bryrup, læge, ph.d.-studerende, Rigshospitalet
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Andre umiddelbare effekter på modulatorbehandling

• Lungetransplantation

• BMI og ændret ernæringsbehov

• Ændret tarmfunktion

• Livskvalitet

• Graviditet

• Patientdrevet ændring i medicin

• …
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Fremtidens effekt af modulatorbehandling

• Tidlig behandling af børn (nu ned til 2 år)

• Kan vi redde flere organer (pancreas, mave-tarm, lungeskade, lever, osv.)

• Patienter med diverse behov

• Fra ”næsten raske” til kronisk multimorbiditet

• Færre indlæggelser

• flere ambulante voksne patienter

• Kontakter omlægges til videokonsultation med hjemmemonitorering

• Mindre medicin?

• …
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Opsummering

• CF er ikke længere en ”børnesygdom”

• Markante fremskridt i behandling gennem de seneste årtier

• Ny medicin ændrer på den underliggende defekt ved CF

• CF er en ny sygdom – både for patienter og for sundhedspersonale

• Stor differentiering i sygdomsbyrde - fra rask til kroniske organskader

• Mere sundhed, bedre overlevelse, flere patienter

• Behov for at udbygge de eksisterende samarbejder
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