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Dette "Værd at vide om CF" dokument er ment som et supplement til procedurebeskrivelsen og de kliniske retningslinier der er indenfor CF.
1. Sygdomslære og forløb for CF

1.1 Ætiologi og incidens

Cystisk Fibrose (CF) er en kronisk medfødt sygdom. Det er en autosomal, resseciv sygdom. Det vil sige, at sygdommen ikke er kønsbunden og begge forældre skal være anlægsbærere for at der er risiko for at sygdommen bryder ud. Det er den hyppigste arvelige sygdom i den hvide race. Incidensen i Danmark er 1: 4200 fødsler. 

I Danmark er der ca. 400 personer med CF og der fødes ca. 15 børn om året. 

1.2 Diagnosticering

CF diagnosticeres hyppigst udfra det kliniske billede suppleret med svedtest og DNA undersøgelse. Derudover er det er også muligt at diagnosticere vha. moderkagebiopsi. 

1.2.1 Det tidlige kliniske billede
Et barn med CF som endnu ikke er diagnosticeret kommer typisk ind i behandlingssystemet pga. gentagne luftvejsinfektioner og dårlig trivsel. Barnet har ofte en god appetit, men trods dette øges vægten ikke tilstrækkeligt. Barnet har ofte hyppige og store grønlige, ildelugtende, fedtede afføringer. Barnets hud smager salt. Nogle gange diagnosticeres CF i nyfødthedsperioden, fordi barnet har meconiumileus. Den procentvise tilstedeværelse af symptomer ved diagnosticeringen ser således ud: 

· Luftvejssymptomer 50 %

· Manglende vægtøgning / dårlig trivsel 43 %

· Store fedtede afføringer 

· Kendt arvelighed 17 % 

· Mekoniumileus 10 % 

· Forstyrret saltbalance 5 % 

· Rektalprolaps 3 % 

· Leversygdom 1 % 

· Recidiverende sinuiter / polypper er sjældent diagnosticeringsårsag

I Danmark er den gennemsnitlige diagnosealder 1 år og de fleste diagnosticeres inden de er 3 år. Kendskabet til CF og de tidlige symptomer på sygdommen er desværre ikke godt nok. Symptomerne fra luftvejene forveksles ofte med astmatisk bronchitis og symptomerne fra mave-tarm kanal kan forveksles med mælkeallergi.
 

Hvis man får mistanke om CF stilles diagnosen ved:

· Et eller flere typiske symptomer er til stede eller arvelighed (ex. søskende)

og

· Patologisk svedtest (se 1.2.2.)

Eller

· Genotypning

1.2.2 Svedtest 

Svedtesten udføres ved at placere en lille spiralformet plastikslange på barnets underarm med et ufarligt stof, pilocarpin. Herefter sætter man strøm igennem, og hvis der er mange elektrolytter, altså meget salt, i den opsamlede svedmængde ledes strømmen bedre. Den samlede svedmængde er normal, men saltindholdet er for højt, hvis barnet har CF. Testen tager 5-7 minutter.
Testen er laboratorieteknisk, og for nærmere beskrivelse kan laboratoriet kontaktes.

< 40 mmol Cl /L= normalt 

40-60 mmol Cl/l = grænseværdi 

>60 mmol Cl/l patologisk. 

En svedtest skal gentages for at stille diagnosen, da man kan risikere at få en forhøjet værdi af andre årsager. 

1.2.3 DNA undersøgelse

CF kan diagnosticeres vha. af en blodprøve. Her kan man se om personen har mutationer der forårsager CF. Der er beskrevet over 800 mutationer i CF-genet, den typiske er delta F508, der udgør 87 % af CF-mutationer i den danske befolkning. 
1.3 Genetik

1 ud af 30 personer er anlægsbærer. Man ved som regel ikke, at man er anlægsbærer, før det første syge barn fødes. Såfremt man har søskende eller slægtninge med CF, og der således er øget risiko for, at man også selv er anlægsbærer, kan det undersøges ved en blodprøve. 

De som har et barn med CF, eller de som ved de er anlægsbærere tilbydes enten ægsortering eller moderkagebiopsi.

Nedenstående illustration viser, hvorledes arveligheden foregår for 2 forældre, der begge er raske, men anlægsbærere af CF.
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Figur 1

Teoretisk vil 25 % af børnene få CF, 50 % være raske, men anlægsbærere, mens 25 % er raske, og ikke anlægsbærere. 

En mand eller kvinde som har CF (og altså ikke kun er bærer) vil altid give sin CF-mutation videre til sit barn. Det er derfor vigtigt at partneren undersøges for, om vedkommende er anlægsbærer. Såfremt partneren er anlægsbærer vil 50 % af børnene få sygdommen, 50 % af børnene være raske anlægsbærere.

Såfremt partneren ikke er anlægsbærer, vil ingen af deres børn få CF, men alle børnene vil være bærere af sygdommen.

Par hvor begge er bærer af CF-genet (eller den ene har CF og den anden er bærer) kan få ægsortering. Her smeltes sæd- og ægcelle sammen udenfor kroppen og når fostret består af ca. 6 celler vil man kunne undersøge det for om det har CF.

1.4 Patologi og behandling

Årsagen til sygdommen er en defekt i det gen der koder for CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane Regulator), et transmembrant protein, som er ansvarlig for kloridtransporten over cellemembraner. Den defekte kloridtransport forklarer den manglende reabsorbtion af salt fra svedkirtlernes udførselsgange, og den deraf følgende høje saltkoncentration i sved.

Patologien kommer til udtryk i alle exokrine kirtler, som er de kirtler, der producerer sekreter til indre og ydre overflader, dvs. øvre og nedre luftveje, bugspytkirtel, lever, visse kirtler i tarmen, testikler og cervix. Sekretet er mere sejt end normalt, og det har forskellige konsekvenser afhængig af, hvilke kirtler det drejer sig om.

1.4.1 Patologi i luftveje
Sygdommen er en kronisk obstruktiv lungelidelse, som udvikler sig til også at være en restriktiv lungelidelse. 

Som ovenfor beskrevet er det sekret som dannes i lungerne mere sejt og tyktflydende end normalt. Den øgede mængde af sejt sekret i lungerne skaber grobund for bakterier og dermed infektion. Det seje slim gør at ciliefunktionen i lungerne nedsættes, da cilierne får svært ved at arbejde pga. den øgede modstand det seje slim giver. Dermed er det svært at få det seje slim mod de store luftveje. Det medfører at bakterier lettere kan sætte sig fast i slimhinden og give infektion. Sekretet vil ligeledes nedsætte de hvide blodlegemers mulighed for at komme frem til bakterierne. Infektion medfører yderligere øget sekretproduktion, som nedsætter ciliefunktionen, og der er dermed startet en ond cirkel. Denne påvirkning af lungevævet kan medføre vævsnekrose.

CF'erne får bakterieinfektioner i større grad end virusinfektioner.

De hyppigste bakterier er


Staphylokokker
 



Hæmophilusinfluenza       
Hovedsagelig børnealder

Pseudomonas aeruginosa
    Hovedsagelig senere

Burkholderia Cepasia

Når patienten har pseudomonas er tilstanden reversibel, men infektionen udvikler sig dog oftest til at være kronisk. Når patienter har haft pseudomonasinfektionen indenfor det sidste ½ år siges patienten at have intermitterende pseudomonas. Når patienter har haft pseudomonas ved de sidste 3 sug, har patienten kronisk pseudomonas. 

Der er megen diskussion og uenighed i de nordiske lande om, hvorvidt det er nødvendigt at holde de patienter, som har pseudomonas og de som ikke har, adskilte. Der arbejdes på et skandinavisk forskningsprojekt, som skulle give mere viden om dette.

Den information vi giver på CF-center Vest lige nu er, at pseusomonas findes overalt, og at der ikke skal tages særlige hensyn udover at undgå at møde andre patienter med pseudomonas.

Os der ikke har CF kan ikke blive smittet af pseudomonas.

Ganske få patienter har burkholderia cepasia. De holdes adskilt fra patienter der ikke har burkholderia cepasia, fordi denne bakterie ikke kan holdes nede med antibiotika. Patienterne kommer derfor aldrig af med bakterien igen. For nogle patienter går det hurtigere ned ad bakke efter, at de er blevet smittet med burkholderia cepasia.
Os der ikke har CF kan ikke blive smittet af burkholderia cepasia.

CF-patienter smitter ikke mennesker med et normalt immunforsvar. Patienterne kan derfor godt komme i daginstitution eller på arbejde, selv om de er i behandling for fx "lungebetændelse med stafylokokker".

30-35 % af patienter med CF har også svære astmasymptomer, med vanskeligt ved at få vejret og hurtig respirationsfrekvens. Deres astma er aldrig allergisk betinget. Den øgede hyppighed af astma hos CF-patienter, kan skyldes mastcellerne. Disse er abnorme ved CF-patienter. Ved almindelige astmapatienter er det også mastcellerne der forårsager astmaen, men de er ikke abnorme – her er det immunforsvaret der reagerer.

1.4.2 Behandling af luftvejsproblemer

Medicinpræparater til lungerne

a. Antibiotika

b. Astmamedicin

c. Pulmozyme

Ad. a.

CF- patienter karakteriseres som værende lokalt immundefekte i lungerne, idet hyppigheden og arten af deres lungeinfektioner adskiller sig fra en normal population.

Det er karakteristisk, at de kan have bakterier i lungerne uden særlige symptomer. Derfor laver man en ekspektoratprøve hver måned. (patienten hoster eller støder slim op eller suges), og der opstartes antibiotisk behandling såfremt dette er nødvendigt. Behandlingen gives i 14 dage. Normalt tages behandling peroralt. Der gives 14 dages i.v. antibiotika kur udfra 1 af følgende 2 kriterier:

1) Patienter med kronisk pseudomonas eller burkholderia cepasia. 
    (Disse tilstande behandles hver 3. mdr. eller efter behov.)

2) Patienter med akut dårlig almentilstand/respirationspåvirknig

De fleste patienter som får regelmæssig intravenøse kure har en port-a-kath. Såfremt kurene kun gives engang imellem kan der anlægges venflon.

Patienter med kronisk pseudomonas kan behandles med præperatet TOBI. TOBI tages som inhalation og bruges til patienter med kronisk pseudomonas infektion som er > 6 år.

Ad. b.
30-35 % af patienter med CF har også svære astmasymptomer, med vanskeligt ved at få vejret og hurtig respirationsfrekvens. Deres astma er aldrig allergisk betinget. Den øgede hyppighed af astma hos CF-patienter, kan skyldes mastcellerne. Disse er abnorme ved CF-patienter. Ved almindelige astmapatienter er det også mastcellerne der forårsager astmaen, men de er ikke abnorme – her er det immunforsvaret der reagerer. Det betyder at CF-patienter udover antibiotika også har brug for astmamedicin.

Astmamedicin deles op i symptomlindrende (bronkiedilaterende, b2 antagonister) og forebyggende (betændelsesforebyggende, steoriderne) medicin. I den symptomlindrende medicin deler man igen op i korttidsvirkende og langtidsvirkende medicin.

	Symptomlindrende 

(korttidsvirkende)
	Symptomlindrende

(langtidsvirkende)
	Forebyggende



	Atrovent
	Srevent
	Spirocort

	Ventoline
	Oxis
	Flixotide

	Berotec
	Foradil
	m.fl.

	Bricanyl
	
	

	m.fl.
	
	


Desuden findes der forskellige kombinationspræparater

	Symptomlindrende kombinationspræperater

(korttidsvirkende)
	Symptomlindrende og forebyggende

(Langtidsvirkende)
	Symptomlindrende

(lang virkningsvarighed på én daglig dosis)

	Berodual
	Seretide
	Spiriva

	Combivent
	Symbicort
	


Ad. c.

Pulmozyme er et kunstigt produkt, der er lavet som et enzym. Det klipper DNA-stengene over (slimet) og gør derved sekretet mere tyndtflydende. Det giver færre infektioner og bedre lungefunktion. På SKS gives pulmozyme til patienter fra 6 års alderen, med enkelte undtagelser for yngre patienter. Det kan f.eks. være ved kronisk atelektase. Børns lunger udvikler sig til de er 14 år. Pulmozyme gives ikke til børn under 6 år, fordi langtidseffekten ikke er undersøgt for denne gruppe. 80 % af danske CF’ere får det.

Pulmozyme tages 1 gang dagligt, som regel som det sidste om aftenen, fordi det så kan virke gennem hele natteperioden. Pulmozyme virker i 24 timer. Giver man dobbelt dosis af pulmozyme øges effekten kun med 10-15 procent, hvilket gør det yderligere vigtigt, at stoffet får lov at virke længst muligt.

Medicinindtag i forbindelse med PEP/CPAP

Inhalationspræparater som virker symptomlindrende (bronkiedilaterende) tages før PEP/CPAP, for at mindske ”belastningen af luftvejene” og for at lette sekretopbringning.

Inhalationspræparater som virker forebyggende på lungevævet over tid tages efter PEP/CPAP og stødning/host/sekretopbringning. Fordi det er vigtigt at præparatet forbliver længst muligt i lungevævet, for at opnå den bedste effekt. 

Pulmozyme og TOBI skal som ovenfor beskrevet virke over tid og tages efter pep/CPAP og stødning/host/sekretopbringning.

1.4.3 Bakterier og forholdsregler
Regler for CF patienters indlæggelse og færden på sengeafdeling A og Q, AUH, Skejby

CF patienter med Cepacia (Burkholderia Multivorans) eller Pandoraea Species: 

· skal indlægges på ene-stue

· må ikke forlade stuen, hvis der er andre CF patienter indlagt på afd.

· må dog gå direkte fra stuen og ud (på enestuer er der dør direkte ud) og gå via anden indgang til kiosk, røntgen og laboratoriet, hvis afd.’s personale sørger for, at ikke andre CF patienter er de pågældende steder

· når en patient med cepacia udskrives, skal stuen rengøres.  Rengøring skal indeholde almindelig rengøring efterfulgt af desinfektion med Hospitalssprit 70% på vandrette flader, håndvask og dørhåndtag.  Alternativt rengøring og desinfektion med Virkon 1%.  Herefter kan stuen straks benyttes af andre patienter incl. patienter med CF.

· må ikke møde andre CF patienter før ét år efter sidste påviste infektion.

CF patienter med multiresistente Pseudomonas Aeruginosa:

Pseudomonas aeruginosa er multiresistent, når sidste resistenssvar på ekspektoratet viser 0 for alle undersøgte antibiotika i følgende tre antibiotikagrupper:  kinoloner (Ciproxin), aminoglycosider (Tobra) og β-lactam (Pip-tazo, Cefta, Meropenem).  Når en patient skal på afd. eller i amb. til i.v. kur, vil det altid stå i journalen, hvis patienten er multiresistent.

· samme regler er gældende som for cepacia 

CF patienter med Multiresistent Staph. Aureus (MRSA):

· behandles som andre patienter med MRSA (se speciel instruks)

· overfladepodninger er dog ikke relevante, før lungeinfektion er behandlet

CF patienter med alle andre bakterier:

· skal indlægges på ene-stue evt. eneste CF patient på stuen

· ingen isolationsregler, når blot der holdes en god hostehygiejne (se instruks om hostehygiejne)

Hånddesinfektion indskærpes overfor personalet, patienten og pårørende!! 
(2007)
Følgende beskrivelse er et "fysioterapeutisk" supplement til ovenstående "Regler for CF patienters indlæggelse og færden på sengeafdeling A og Q, AUH, Skejby".
Der er i 2005 blevet lempet på isolationsreglerne, hvilket har medført at hygiejnereglerne er blevet skærpet.
Ved de CF-patienter som har bakterier, der er vanskelige at behandle, skal vi skrive bakterien på forsiden kortet og inde i resumearket. Vi får en liste over alle de patienter med "behandlingsvanskelige" bakterier fra ambulatoriet.

Det drejer sig om følgende bakterier:

1. Burkholderia Multivorans (Cepacia)

2. Mulitresistent Pseudomonas aeruginosa

3. Multiresistent staph. Aureus (MRSA)

Det er vigtigt at understrege, at de nævnte bakterier ikke er mere smitsomme end andre bakterier, men de er vanskelige at behandle effektivt.

For 1. og 2. gælder følgende forholdsregler fra fysioterapiens side:

· God håndhygiejne

· Lære patienterne god hostehygiejne (se vedlagte)

· De nævnte patienter indlægges på isolationsstuer, hvor der er en yderdør ud til den fri natur. Skal vi mobilisere disse patienter eller skal de ned i fysioterapien skal vi tage dem med ud fra deres værelse igennem yderdøre, dvs. døren der går ud i den fri natur.

· Skal en af de nævnte patienter med ned i fysioterapien til massage, skal briksen og de steder patienten ellers har berørt efterfølgende sprittes af. Det er ikke nødvendigt at lufte ud.

· Der er ingen regler for hvor længe der skal gå imellem to CF'ere opholder sig i fysioterapien. Men to CF'ere, hvoraf den ene har en af de nævnte bakterier, skal ikke møde hinanden.

For 3. gælder de regler som også gælder for patienter med MRSA som ikke har CF, og det er:

· Brug handsker ved direkte patient kontakt

· Brug næse-mund bind

· Brug plastforklæde

· Hånddesinfektion før stuen forlades

Se i øvrigt Hygiejnehåndbogen afsnit 5.2.

Ved tvivlsspørgsmål kontakt Professor P.O. Schiøtz eller læge Hanne Vebert Olesen.


På CF-center Vest mener man, at pseudomonas er et iatrogent problem, altså et problem forårsaget af lægerne, som følge af en meget hidsig antibiotikabehandling (overbehandling). Antibiotika blotter slimhinderne i lungerne og gør dem derved mere sårbare og modtagelige for nye infektioner. Her på stedet gives sjældnere antibiotikabehandling end fx USA, England og for den sags skyld Rigshospitalet. Men samtidig er der færre af vores patienter som har pseudomonas (ved 5 års alderen  har 8 % af pt. her på stedet pseudomonas, mens det er 30% i USA og England!) og faktisk har vores patienter også en %-vis bedre lungefunktion end de andre steder.

1.4.4 Patologi i mavetarm-kanal
Patienten med CF producerer mere sejt og tyktflydende sekret i lever/galdeveje og i pancreas. Det medfører at fordøjelsesenzymerne fra pancreas har svært ved at nå frem til tarmen i tilstrækkelig mængde og der opstår malabsorbtion. Det vil sige en forringet optagelse af proteiner og fedtstoffer, og føden vil passere helt eller delvist ufordøjet gennem mave/tarmkanalen og ud via afføring. Pga. den nedsatte fedtoptagelse er optagelsen af fedtopløselige vitaminer også forringet.

1.4.5 Behandling af mave-tarm problemer

Patienterne får pancreasenzymer som pulver eller kapsler til al mad som indeholder fedt, protein eller kulhydrat. Mad og drikke som næsten ikke indeholder fedt og proteiner, men stort set kun indeholder kulhydrater kan nydes uden enzymer, f.eks. frugt, syltetøj og sodavand.

Kosten er almindelig kost, dog kan nogle patienter have behov for op til 50% flere kalorier end normalt. Det skyldes, at ikke alle kalorier optages og at der desuden opstår øget kaloriebehov ved øget respirationsarbejde og infektioner. For at sikre at  behovet for vitaminer og mineraler dækkes anbefaler man dobbelt vitamintilskud, svarende til 2 vitamintabletter dagligt. Adeks vitaminpiller er lavet specielt patienter med CF. 1 gang om året laver diætisten en beregning - hvor hun bl.a. ser på patientens trivsel - af hvorvidt patienten skal have flere kalorier i sin mad end normalt.

Såfremt det ikke er tilstrækkeligt at øge kalorieindholdet i den normale kost, kan man supplere med tilskudsdrikke, f.eks. ”Scandishake”. 

Sondeernæring kan være en god støtte, hvis ovenstående ikke er tilstrækkeligt. Her på SKS bruges en PEG-sonde. Den er praktisk, fordi den ikke kan ses udenpå tøjet, og fordi sondeernæringen kan gives i løbet af natten.

1.4.6 Patologi i pancreas

Den proces hvor beta2 cellerne i pancreas producerer insulin, som ryger direkte ud i blodbanen, er intakt hos CF-patienter. De enzymer som pancreas producerer har til gengæld svært ved at komme ud i tarmen, da sekretet med enzymer er sejt. Enzymerne bliver derfor i kirtlen og begynder at æde af denne (autodigestion). Det medfører at beta2 cellerne på et tidspunkt også ødelægges, dvs insulincellerne ødelægges, hvilket igen medfører diabetes.

Risikoen for at få diabetes stiger med alderen. I 30 års alderen har 50 % af patienter med CF diabetes. Ofte behøver CF-patienterne med diabetes kun mindre mængder af insulintilskud. 

Fra patienterne er 10 år bliver de kontrolleret for diabetes 1 gang/år via blodprøver.

1.4.7 Behandling af CF-diabetes

Insulinmanglen behandles med tilskud af insulin vha. en insulinpen, som patienter selv lærer at stikke sig med. Patienterne får et blodsukkerapparat, således at patienten dagligt kan undersøge om blodsukker er højt eller lavt.

Der gives ikke vanlig diabeteskost, fordi patienter med CF har brug for mange kalorier. Det er vigtigt at maden fordeles over døgnet for at opnå den bedste optagelse. Man anbefaler 3 hovedmåltider og 3 mellemmåltider. Det er endvidere vigtigt at undgå let absorberbare kulhydrater i store mængder, disse bør også fordeles over dagen og i mindre mængder.

Dårligt regulerede blodsukre kan give nyrepåvirkning.


1.4.8 Patologi i leveren

Galden som produceres i leveren er sej og opholder sig derfor længere i leveren. Det kan give arvæv i leveren. Nogle ganske få får ødelagt så meget af deres lever, at det er nødvendigt med en levertransplantation. Leverfunktionen kontrolleres 1 gang/år med blodprøver.
1.4.9 Patologi vedrørende forplantning

Hos mænd med CF er sædstrengen i reglen (98 %) ikke udviklet. Det medfører at sæden ikke kan passere fra testikler til penis. Enkelte har dog passage, og man kan derfor ikke tage sterilitet for givet.

Hos kvinder med CF kan slimet i livmoderhalsen være ændret og herved nedsættes sædcellens mulighed for at nå frem til ægget. Der er desuden færre ægløsninger, og der kan være uregelmæssig menstruation pga. dårlig almentilstand og infektioner.

For begge køn gælder det at problemet er mekanisk, da der er normal udvikling af kønshormoner. Puberteten forløber normalt, men kan være lidt forsinket pga. dårlig almentilstand og infektioner.

En graviditet og ammeperiode er en hård belastning for kroppen. Det er derfor vigtigt at have en dialog med CF-centeret, når ønsker at få et barn. Når man er gravid er der bestemte typer antibiotika, man skal undgå og det kan være forskelligt afhængig af, hvor i graviditeten man er.

1.5 Det sene kliniske billede og prognose

Når sygdommen progredierer ændres det kliniske billede, idet patienten bliver præget af sin kroniske sygdom. De kroniske lungeproblemer viser sig nu ved, at respirationen gradvis bliver mere besværet, først anstrengelsesudløst dyspnøe og senere tale- og hviledyspnøe samt stigende pCO2. Der ses indtrækninger og spil af alae nasi. Pga. af de kroniske lungeproblemer bliver thorax tøndeformet, med øget kyfosering og udadgående sternum og ribben (evaterede kurvaturer). Den ændrede stilling af thorax skyldes, at diaphragma trækker indefter nedenfor kurvaturen, hvilket får kurvaturen til at fremstå ”udspilet”.
Der ses tiltagende produktiv hoste, med lange hosteanfald, som medfører at mavemusklerne overudvikles. En anden grund til de overudviklede mavemuskler er, at patienterne laver aktiv ekspiration. Der udvikles trommestikfingre, med hypertrofi af det yderste fingerled og buede negle (urglasnegle), som det ses ved kroniske hjerte- lungesygdomme. Der er tiltagende cyanose af hud, læber, negle mv. 
Der kan ses nedsat vækst, både højde- og vægtmæssigt. Det skyldes mange infektioner og nedsat optagelse af næringsstoffer. Et pludseligt fald i væksten, hvor der er sufficient tilskud af enzymer, kan være tegn på forværring i den pulmonale tilstand.

Næsten alle patienter har nedsat knoglealder, ofte 1-2 år forsinket.

BIPAP anvendes såfremt patienten bliver så respiratorisk dårlig, at der ophobes kuldioxid, som giver hovedpine, træthed og påvirket syrebasebalance. BIPAP betyder bilevel positive airway pressure, dette hentyder til at ventilationen kan reguleres separat mht. inspiratorisk tryk (IPAP) med tilhørende højt inspiratorisk flow samt ekspiratorisk tryk (EPAP). Det er en non-inversiv respirationsstøtte i form af overtryksventilation via tætsluttende nasalmaske og kræver således ikke intubation. BIPAP anvendes til patienter på hospital og i eget hjem. Forudsætningen for anvendelse af BIPAP er, at patienten har nogen egen respiration. BIPAPen bruges efter behov, ofte kun om natten og evt. ved middagssøvn.

BIPAP udleveres og justeres fra Respirationscenter Vest, ved opstart indlægges patienten der nogle dage. 

Patienten skal fortsat bruge CPAP m.h.p. sekretmobilisering. 

70 % af CF-patienterne lever når de er 30 år og sådan har det været de sidste 20 år. 
På CF-center Vest forskes der i øjeblikket i mastcellernes indvirkning på CF (2004). Man har en formodning om, at det er mastcellerne som aktiverer en betændelsestilstand i lungerne og som før eller siden ødelægger lungerne. Det betyder også, at man ikke tror på, at det er infektionerne der ødelægger lungerne! Man formoder, at mastcellerne, som vi alle har, udvikler sig abnormet hos CF’erne. Man ved at mastcellerne reagerer på øget saltkoncentration (som CF’erne jo har) ved at gå i stykker og skabe en betændelsestilstand.   

Gennemsnitslevealderen er ca. 42 år (2005). Trods en forbedret levealder har det ikke været muligt at standse lungedestruktionen, og den hyppigste dødsårsag er respirationsinsufficiens. Lungetransplantation kan i sidste ende være en mulighed, men der er donormangel og det postoperative forløb kan være kompliceret af afstødning.

1.6 Lungetransplantation

Når patienterne har en lungefunktion på 30-40 % begynder man som oftest at informere dem om lungetransplantation. Men som oftest kommer de først på listen når lungefunktionen er 20 %. De kan dog komme på tidligere, hvis de har en hidsig form for cepasia.

Ved indstilling til lungetransplantation henvises patienterne til Respirationscenter Vest, hvor der laves en forundersøgelse, såfremt patienterne her findes egnet, henvises de videre til Rigshospitalet, hvor lungetransplantationen forgår. Når patienterne godkendes til transplantation får de udleveret en "bipper" som de altid skal have med sig, hvis der skulle blive mulighed for lungetransplantation. Cystisk fibrose er en hovedindikation for lungetransplantation - dvs. at dem med cystisk fibrose som indstilles til lungetransplantation med det samme kommer på akut venteliste (en liste hvorefter patienterne prioriteres efter henvisningsdiagnose). 

Patienterne har behov for 2 nye lunger. Når patienten får nye lunger har de ikke længere CF i lungerne, men fortsat i resten af kroppen. Efter lungetransplantation følges patienterne på Rigshospitalet, men det kan aftales, at de kan få indlæggelser på Skejby.

Efter 5 år er 80 % af de lungetransplanterede i live - dog dør de fleste af dem indenfor de efterfølgende 3-4 år. Dvs. kun få er i live 8-9 år efter en lungetransplantation. "Dødsårsagen" er som oftest kronisk afstødning. Her er det værd at huske, at lungetransplantation er et forholdsvis nyt tiltag - man har kun lungetransplanteret siden 1994.

Mindre end 5 CF'ere er døde på ventelisten siden 2001.

2. Det tværfaglige team, CF-center Vest

Der er 2 centre for patienter med CF: CF-center Vest og CF-center Øst. Patienter i Jylland og på Fyn hører i princippet til på CF-center Vest og patienter på Sjælland og Færøerne hører i princippet til på CF-center Øst. Patienter det har fået LTX går efterfølgende til kontrol på CF- center Øst. Men da der jo er frit sygehusvalg er ovenstående kun som udgangspunkt.
CF-center Øst blev først grundlagt, og derfor er der en del af de voksne patienter fra Jylland og Fyn der fortsat følges der. 

I CF-center Vest er der i øjeblikket 150 patienter (februar 2008). Det tværfaglige team på CF-center Vest består af: læge, sygeplejesker - dels i ambulatoriet, dels fra afdelingerne, diætist, socialrådgiver, psykolog, pædagog og fysioterapeuter. 

Der er tværfaglig konference hver mandag fra kl. 15.00 - 16.00. Den første mandag i måneden er der udvidet konference fra kl. 14.30 -16.00. På de almindelige konferencer startes med en runde, såfremt der er nogle principielle ting, derefter gennemgås både de patienter, der er set i ambulatoriet og de som er indlagt på sengeafdelingerne. På de udvidede konferencer tages forskellige faglige emner op. 

Tirsdag i ulige uger kl. 14 holdes der mikrobiologisk konference på Oluf's kontor. Oftest deltager kun læger, men alle er velkomne.

2.1 Ambulatoriefunktionen

Der er CF-ambulatorium mandag, onsdag og hver anden torsdag.
Patienter med CF kommer til kontrol hver måned i A-ambulatoriet. Her kommer de først ind til ambulatoriesygeplejersken, hvor de bliver vejet, målt og får taget et trachealsug. De patienter som selv kan støde sekret op, kan undgå at blive suget. Sekretprøven sendes til undersøgelse for bakterier/infektion. Hvis der er infektion sættes pt. efterfølgende i relevant antibiotisk behandling. Patienter på 5 år og derover laver lungefunktionsundersøgelse sammen med sygeplejersken. Herefter taler patienten med lægen, som laver en undersøgelse, og taler om patientens aktuelle velbefindende/trivsel mv. Patienten ses af det øvrige tværfaglige team efter behov.

Vi står til rådighed for ambulante kontroller på nedenstående tidspunkter:

Mandag

08.30 - 11.30 og 12.45 - 14.30

Onsdag 

09.00 - 11.30 og 14.00 - 14.30

Torsdag
 
09.00 - 11.30 og 13.45 - 14.30 

Sygeplejerskerne sætter patienter på til os efter aftalte kriterier (Se "Procedurebeskrivelse for den fysioterapeutiske behandling af patienter med cystisk fibrose på CF-Center Vest"). 

Hver torsdag trækker vi de bookede tider ud 4 uger frem og så plotter vi dem ind i kalenderen. De bookede tider kan vi love, at vi kommer på. I starten af en uge trækker vi de bookede tider ud for den kommende uge for at se om der er kommet ændringer. Hvis det er muligt tager vi de patienter som er kommet på i mellemtiden, og ellers må de vente til næste besøg. 

2.2 Indlagte patienter
De fleste nydiagnosticerede patienter indlægges til information og opstart af behandling. Informationen gives af det tværfaglige team. Der opstartes behandling med pepmaske, enzymer og ved infektion, antibiotika.

Nogle patienter indlægges i den sidste tid til pleje og behandling på sygehuset. Ofte er det svært at vurdere, hvornår patienten går over i den terminale fase Det er en langsom proces, og patienten er ofte samtidig sat på listen til lungetransplantation, hvor patienten indkaldes akut via en bipper, såfremt der kommer en donor. 

Langt de fleste CF'ere op til 18 år bliver indlagt på A2 og alle CF'ere over 18 år bliver indlagt på Q2. Der er en glidende overgang således, at nogle patienter flytter til Q2 før det fyldte 18 år. Fx hvis de som 16 årige skal indlægges til deres første iv-kur.

2.3 CF-skole

CF-skole er et tilbud til børn med CF i forskellige aldre: 5-årige, 10-årige samt for de 14-årige. Alle børn med CF får tilbud om at deltage på CF-skolen. CF-skolen foregår om formiddagen fra klokken 9-12, én gang hver anden måned i ét år dvs. 6 gange i alt. CF-skolen gør det ud for et ambulant besøg, så børnene ikke skal komme oftere end de plejer. På CF-skolen er der 4-8 børn på samme alder, som går i CF skole sammen hver gang. 

CF-skole for viderekommende dvs. unge over 14 år er også et tilbud, men fysioterapeuterne deltager indtil videre ikke på denne skole.

Der er flere mål for CF- skolen. For det første at skabe forståelse for og indsigt i egen sygdom. Desuden bevidstgøre børnene og forsøge at motivere dem til at tage ansvar for egen sygdom og behandling. Dette gøres ved at give børnene information om sygdommen, samt fremme læring gennem en praktisk del, hvor de bl.a. bruger pep-masken, har fysisk aktivitet, køber ind og laver mad. 

For det andet ønsker vi også at hjælpe børnene til at CF bliver en del af hverdagen, som fylder så lidt som muligt. Dette gøres ved at lade børn med CF være sammen med hinanden, tale åbent om CF og lade dem udveksle erfaringer. 

På CF-skole for de 10-årige og 14-årige er der lavet et skriftligt materiale, som gennemgås på skolen.

Mens børnene er i CF skole kan forældrene tale med de andre forældre. Der er reserveret et lokale til forældrene og de kan få én fra CF- teamet til at komme og fortælle om eller diskutere et emne. Den sidste gang taler forældrene med psykologen om at overdrage ansvaret for behandlingen til børnene.

3. Hjælpemidler
3.1 Procedure for mærkning og udlån af masker
Mærkning

Det er ikke nødvendigt at mærke PEP-masker som sendes med hjem. Får vi en intakt maske retur eller har vi afprøvet en maske som alligevel ikke passer (og dermed skal vaskes i sterilcentralen) skal den mærkes: CF-FYS.
Udlån

Her skelnes mellem uden- og indenamtspatienter, med undtagelse af manometer udlån.

Der skal i resume arket skrives hvornår vi har udleveret masken. På den måde kan vi holde styr på hvor længe en maske i gennemsnit kan holde.

CF'erne skal aflevere maskerne (gælder alle maske typer) her når de er vokset fra den eller har slidt dem op. Så kan vi selv vurdere om masken skal kasseres eller kan bruges igen.

Udenamtspatienter

Masker, ventiler og modstande udleveres herfra. Udlånet registreres ikke, da maskerne udlånes varigt. 
Indenamtspatienter

Masker, ventiler og modstande udlånes fortsat fra hjælpemiddeldepotet, ÅKH.

Udlånet foregår ved, at vi enten ringer til hjælpemiddeldepotet og får dem til at sende en maske til patienten, eller ved at vi udlåner en udlånsmaske (fra hjælpemiddeldepotet) herfra og udfylder udlånsseddler.

Prøvemasker

I skabet i CF-rummet ligger der to prøvesæt af hver slags maske. Disse masker er til afprøvning, når vi har patienterne i ambulatoriet fx hvis størrelsen eller modellen skal ændres. Dette for at undgå at vi bruger de indkøbte CF-masker til afprøvning, da det jo giver ekstra arbejde i forhold til mærkning og rengøring.
Manometer

Manometre udlånes herfra til alle patienter. 
Manometrene er mærket med CF og et nummer. Udlånet og modtagelsen skal registreres på arkivblade som står i en lille kasse i skabet i CF-rummet.

Tasker

Der udleveres tasker til alle nydiagnosticerede. Hen ad vejen udleveres taskerne også til dem som ingen taske har eller hvis taske er slidt op.

Slanger og connections

Slanger og connections som hhv. bruges i ambulatoriet og som udlånes med manometer er fysioterapiens egne.

3.2 Indkøb af masker mm.
- Der er lavet indkøbsaftaler mellem sygehusene i Region Midtjylland og hhv. Astra Tech og Laerdal. Indkøbs- og logistikafdelingen er ansvarlige for at forny aftalerne.

- Ved bestilling af varer kan vi henvise til priser i henhold til indkøbsaftalen, så skulle vi få den rette pris.

- Vi kan ringe eller maile vores bestillinger til firmaerne. Husk at oplyse EAN-nr., personreference og tlfnr. 

- Vi skal være opmærksomme på at tjekke fakturaen med den aftalte pris, og det vi modtager. Vi skal ikke acceptere pludselige prisstigninger.

- Vi er ikke forpligtet til at indkøbe for et bestemt beløb, men skal dog være opmærksomme på, at der ved små bestillinger kan opkræves ekspeditionsgebyr.

- Vi køber selv CF-respirationsudstyr ind for Fysioterapi Nord og Syd og fører regnskab med, hvad vi har købt og beløbet samt gemmer kopi af faktura, se faneblad 2 i mappen "pep til CF-patienter". Merete sørger for betaling, når vi har godkendt fakturaen.

- Ved problemer ang. Indkøb kan vi kontakte Tommy Villis, Indkøb og Logistik, Regionshuset Århus, direkte tlf. 87 28 57 06

- vedr. hjemme-cpap: købes hos maribo medico, kontaktperson Mette Toxværd Larsen, se priser under grå faneblad i mappen "Pep til CF-patienter." Hjemme-cpap mærkes hos Medico Teknisk afd. 

På nuværende tidspunkt styres budget til indkøb og vedligeholdelse af respirationsudstyr, samt indkøb af respirationsudstyr til CF'erne fra Fysioterapi Nord. Det er dog vigtigt at alle fysioterapeuter tilknyttet CF er opmærksomme på om der mangler noget i skabet i CF rummet og herefter henvender sig til en Nord fysioterapeut med henblik på bestilling.
3.3 Hjemme CPAP
Vi har en beholdning af hjemme CPAP (type Escape fra ResMed) indkøbt gennem firmaet Maribo Medico. Vi registrerer udlånet - kassen står i skabet i ambulatoriet. 
Anbefalinger om rengøring af C-PAP er beskrevet af hygiejnesygeplejersken. 
Hun anbefaler at C-PAP’en hver 14. dag skal rengøres på følgende måde:

· Masken vaskes i opvaskemaskine eller i opvaskemiddel med en blød børste. Efter brug vaskes børsten i opvaskemaskine (55 grader) eller koges i vand i 1. minut. Mellem brug skal børsten stå med børsterne opad.

· Harmonikaslangen og t-stykket lægges i et kar med en opløsning af Klorin og vand i forholdet 1/10 i 20 minutter. Herefter skylles det under rindende koldt vand og tørres evt. med en hårtørrer. Det er vigtigt, at systemet bliver tørt mellem hver gang det har været i brug. I fugtigt miljø sker der nemlig en hurtig opformering af mikroorganismer.

· Selv apparatet og tasken må ikke sænkes ned i vand. Men kan rengøres efter behov  med en hårdt opvredet klud med en mild sæbevandsopløsning. Tør grundigt efter med en tør klud.
·  Luftfiltret skiftes hver 3. måned (eller ved synlig forurening).

· Modstanden må ikke vaskes, man skal udskiftes med en ny, når fjederen bliver slap.

Ovenstående rengøringsinstruks findes på M-drevet og udleveres sammen med hjemme CPAP'en. Når en hjemme CPAP kommer retur fra en patient efter endt brug, skal den sendes retur til Maribo Medico til "intensiv rengøring". Udgiften hertil trækkes på vores CF konto til indkøb og vedligeholdelse af respirationsudstyr. Regningen skal derfor sendes til Fysioterapi Nord.
3.4 Andre hjælpemidler
Kørestole bestilles via den hjælpemiddelansvarlige i kommunen. Det letteste er, at ringe til den enkelte kommune og forhøre, hvorledes arbejdsgangen er.

Som ved bestilling af andre kørestole skal patientens mål oplyses ved bestilling. Det er endvidere vigtigt at være opmærksom på, at patienter med iltbehov, får en kørestol med holder til iltbomben, så den er forsvarligt placeret samt antitip. Iltbomber bestilles ved AGA, det sørger afdelingen for.

Nogle patienter får en hospitalsseng hjemme. Det er afdelingen som bestiller den.

4. Progression i fysioterapi i forhold til barnets alder
Det er forskellige ting, der er relevante i forhold til barnets alder. Som barnet vokser, kommer der nye ting til. Groft skitseret ser det sådan her ud:

0-4 år     Vejledning omkring stimulation af den motoriske udvikling. 

              Forældrene sidder med barnet og giver masken.

4-5 år     Barnet kan lære stødeteknik

5-6 år     CF-skole for 5-årige

5-7 år     Barnet kan begynde at sidde med masken selv og begynder at støde. 
               Udgangstillingen bliver vigtig.

7-8 år     Samle op i forhold til børnene selv/ henvender os mere til børnene.

          Fritidsaktiviteter  


          Cykle til skole 

          Deltage i idræt

9-11år    CF-skole for 10-årige

               Medansvar

          Henvender os direkte til børnene

          Børnene kommer mere og mere alene, hvor forældrene venter udenfor

Fra 12 år Begyndende muskelinfiltrationer for nogle.

14-år        CF-skole for 14-årige

                Efter CF-skole opfølgning omkring bækkenbund.

5. Andre opgaver
Vi deltager så vidt muligt i:

· Undervisning af forældre. 1 gang årligt - 2. tirsdag i september - kl. 19-22

· Europæisk kongres i juni måned (5 dage)

· Info- og årsmøde som CF-center Vest arrangerer årligt (oftest i januar)

· Undervisning af personale på afdelingerne og i ambulatoriet


6. IPG/CF

IPG/CF er en international sammenslutning af fysioterapeuter som arbejder med CF. Der er generalforsamling en gang om året i forbindelse med den europæiske kongres.

Hvert land har en kontaktperson som formidler information mellem CF-fysioterapeuter i det pågældende land og IPG/CF. Arbejdet består primært i at modtage mails fra IPG/CF og sende dem videre til resten af de fysioterapeuter i Danmark som arbejder med CF (dvs. her og RH). Derudover kan kontaktpersonen efter behov skrive eller formidle et kort notat til IPG/CFs medlemsblad. Det kunne fx handle om nye tiltag, forskning vi har lavet, året der gik eller lign.  Kontaktpersonen i Danmark er Camilla Lundgren Pedersen fra Fysioterapi Syd.
7. Patientforening

Der er oprettet en patientforening for CF patienter, CF-foreningen. De udgiver 4 blade om året og har en hjemmeside www.cff.dk

Foreningen kan kontaktes på adressen inf@cff.dk eller telefon 86 67 44 22

8. Vederlagsfri fysioterapi og GOP
Patienter med CF kan få vederlagsfri fysioterapi, da sygdommen er medfødt. Hyppige og kraftige hosteanfald gennem længere tid giver muskelspændinger og myoser, specielt i nakke/skulder-regionen, rygmuskler, intercostalmuskler. Enkelte får myoser/fibersprængninger i mavemusklerne. Derudover kan de have brug for holdningskorrigerende øvelser, styrke- og konditionstræning.

Vi er behjælpelige med at få lavet henvisningen og finde en privatpraktiserende fysioterapeut. Det er lægen der skriver henvisningen. 

I 2005 kom der nye retningslinier for vederlagsfri fysioterapi. De nye regler gør det sværere for patienter med CF at få vederlagsfri fysioterapi, da de oven i diagnosen skal have et svært fysisk handicap. En person med et svært fysisk handicap skal indenfor 24 timer have brug for hjælp (enten i form af hjælpemiddel eller en person) indendørs. Har man ikke et svært fysisk handicap, kan man i nogle tilfælde få bevilget vederlagsfri fysioterapi via socialrådgiveren, hvis man har en lav indkomst. 

Se desuden retningslinierne "Vejledning om adgang til vederlagsfri fysioterapi" fra Sundhedsstyrelsen, 2008.

Det kan også prøves at søge gratis fysioterapi (hhv. genoptræning eller vedligeholdelsestræning) til patienterne via Serviceloven.

CF patienterne er i forbindelse med funktionstab berettiget til at få en genoptræningsplan.
CF patienter som henvender sig med muskel- eller ledsmerter fx spændingshovedpine eller facetledssyndrom, som følge af en periode med infektion og hoste kan forsøgsvis få en GOP. Dette gælder uanset om patienten har været indlagt eller er set ambulatoriet. Vi regner med at den visiterende kommune melder tilbage i tilfælde af at patienten ikke er berettiget til at modtage GOP i denne forbindelse.

9. Procedurebeskrivelse og retningslinier
· "Procedurebeskrivelse for den fysioterapeutiske behandling af patienter med cystisk fibrose på CF-center Vest".
Denne procedurebeskrivelse er 12 sider lang og er lavet som udkast til en fælles procedurebeskrivelse med RH. Den er sendt til RH den 23. november 2008. Vi har endnu ikke hørt fra RH.

· Retningslinie for "Fysioterapi til børn med cystisk fibrose" 
· I løbet af 2009 vil der komme en retningslinie for "Fysioterapi til voksne med cystisk fibrose".

Revideret Oktober 2008
Anne Mette Schmidt
� Information om CF, 1988.
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