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1. Sammenfatning

Udredning, behandling og organisering vedr. cystisk fibrose har gennemgaet en positiv
udvikling gennem flere artier, sa kvaliteten af indsatsen er blevet vaesentligt forbedret.
Danmark ligger i toppen internationalt, nar det geelder behandlingsresultater for cystisk
fibrose (malt ift. overlevelse og lungefunktion)(1), og de danske personer med cystisk fi-
brose har dermed en af de hgjeste overlevelsesrater i verden, sa flertallet af bgrn med
cystisk fibrose nu lever langt ind i voksenalderen. Dette skyldes en steerk klinisk og forsk-
ningsmaessig tradition opbygget af en reekke forskere og klinikere over de seneste 50 ar.
Livet med cystisk fibrose er derfor betydeligt anderledes i dag, end det var, da sygdom-
men blev beskrevet farste gang i 1949. Pa det tidspunkt levede mindre end 20% laenge
nok til at opleve deres 5 ars fadselsdag.

Sygdommen pavirker mange organer i kroppen og bevirker bl.a. sejt slim i luftvejene. Her
trives visse bakterier, der sjeeldent forarsager sygdom hos raske personer. Det resulterer
i, at personer med cystisk fibrose far lungeinfektioner med bakterier fra omgivelserne al-
lerede tidligt i barndommen. Nogle bakterier i luftvejene kan fare til en tilstand af kronisk
beteendelse, som igen farer til skader pa lungerne og nedsat lungefunktion. | lzbet af
halvfjerdserne blev behandlingen af disse infektioner intensiveret med en betydelig for-
bedring af overlevelsen som resultat. | firserne fandt man ud af, at personer med cystisk
fibrose kunne smitte hinanden med disse bakterier, og man begyndte at adskille nogle af
dem. Kort efter skete der en centralisering af kontrol og behandling i Danmark, herunder
intensiv forebyggelse og behandling af de komplicerende lungeinfektioner, lungetrans-
plantation, samt faste behandlingsprotokoller. Endvidere er der de seneste par &r kom-
met nye og forventet effektive behandlinger pd markedet rettet mod den kloridkanaldefekt
i cellerne, der medfarer cystisk fibrose.

Det gar derfor generelt godt i de to hgjtspecialiserede cystisk fibrose centre i Danmark.
Men det stigende antal personer med cystisk fibrose samt forbedrede muligheder for be-
handling samt gentagende nedskeeringer har skabt et stort pres pa centrene. | 2016 blev
der endvidere indfgrt screening for cystisk fibrose af alle nyfgdte, hvilket har medfart, at
flere med cystisk fibrose er blevet diagnosticeret tidligt, og det har forarsaget en midlerti-
dig ophobning af personer med cystisk fibrose i centrene med en ny behovs- og/eller
symptomprofil. Med de senere ars helt nye behandlingsmodaliteter, forventes gennem-
shitslevealderen for personer med cystisk fibrose at blive markant hgjere. Dette medvir-
ker forventeligt, at antallet af voksne personer med cystisk fibrose (over 18 &r) og med
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tiltagende komorbiditet og komplekse behandlingsbehov samt gravide med behov for
teettere opfalgning vil stige.

Det er Sundhedsstyrelsens vurdering, at personer med cystisk fibrose bagr have mulighed
for det samme faglige tilbud, uanset hvor i landet de bor. Det er saledes veesentligt, at det
samme faglige tilbud er tilstede i begge centre, men der kan veere forskelle pa, hvordan
de konkret tilretteloegges.

Pa trods af de senere ars positive udvikling pa omradet, oplever personer med cystisk fi-
brose, i falge Cystisk Fibrose Foreningen, at det er blevet sveerere at fa de tilbud, som de
har behov for, og der pa nogle omrader er forskel pa, hvilke faglige tilbud de to centre til-
byder. Derfor blev der afsat midler til, at Sundhedsstyrelsen kunne foretage et eftersyn af
omradet. Formalet med eftersynet er dels af beskrive status for varetagelsen af indsatsen
i Danmark samt at pege pa udviklingsomrader, som midlerne pa Finansloven 2018 kan
bidrage til pa kort sigt, men ogsa pa udviklingsomrader, der bgr arbejdes videre med pa
leengere sigt, og som raekker ud over de afsatte midler. Se endvidere kapitel 2 vedrg-
rende formal og baggrund for eftersynet.

Eftersynet er indeholdt i denne rapport. Generelt set er der fokus pa fremtidig tilstedevae-
relse af de rette kompetencer og rammer for, at behandlingen af personer med cystisk
fibrose kan leve op til de internationale standarder. Det er helt centralt at sikre den leege-
og sygeplejefaglige kerneindsats i centrene, herunder at der fortsat tilbydes tilstraekkelige
kontroller, undersggelser, samtaler, kontaktmulighed samt opleering i behandlingen. Der
bar endvidere vaere mulighed for indlaeggelse ved behov, hvor indsatsen varetages af
fagpersoner med kompetencer vedragrende cystisk fibrose. Desuden bgr regionerne have
fokus pé at sikre den fremtidige ekspertise ved generationsskifte. Ud over den sundheds-
faglige kerneindsats er der en betydelig opgave ift. koordinering af indsatser og patient-
forlgb, hvilket der labende bar veere fokus pa.

| rapporten beskrives en reekke omrader, hvor der kan ggres en indsats i fremtiden i for-
hold til at sikre opretholdelse af det hgje behandlingsniveau. Det fremgar af opsamlin-
gerne i rapportens underkapitler, hvilke indsatsomrader det drejer sig om.

Desuden peger eftersynet pa falgende seerlige problemstillinger p&4 omradet, som der ak-
tuelt bar iveerksaettes konkrete tiltag overfor med henblik pa at:

e Sikre adgang til, at personer med cystisk fibrose kan tilbydes psykologbistand
ved behov
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¢ Sikre adgang til, at personer med cystisk fibrose kan tiloydes socialradgiverbi-
stand, blandt andet i forhold til statte og koordinering med de samarbejdende
kommuner om de kommunale ydelser

e Vedligeholde og udvikle en tveaerfaglig national database vedrgrende cystisk
fibrose
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2. Introduktion

2.1. Baggrund og formal

| forbindelse med Finansloven 2018 blev der indgaet en politisk aftale om udmgntning
af sundhedspuljen, hvor der blandt andet blev afsat 7,4 mio. kr. i perioden 2018-2021 til
initiativer, der skal styrke indsatsen til mennesker med cystisk fibrose, herunder til et ef-
tersyn af omradet (2). Pa baggrund af eftersynet af cystisk fibrose vil de 4,2 mio. kr.
blive udmgntet til indsatser med henblik pa at styrke de to cystisk fibrose centre pa
henholdsvis Rigshospitalet og Aarhus Universitetshospital, herunder det tveerfaglige
personale, samt til initiativer i Cystisk Fibrose Foreningen.

Eftersynet af indsatsen ved cystisk fibrose er beskrevet i denne rapport og har fokus pa
cystisk fibrose generelt, dels status for den allerede velfungerende organisering, be-
handling mv. i cystisk fibrose centrene, og dels omrader der bgr styrkes med henblik pa
at kunne opretholde behandlingens hgje standard i fremtiden. Arbejdet har omfattet en
gennemgang af forebyggende og behandlende indsatser til barn, unge og voksne, inkl.
rehabilitering og palliation, samt patientforlabet pa tveers af sektorer, data og monitore-
ring pa omradet. Eftersynet har ikke inkluderet screening for cystisk fibrose samt nye
medicinske modulerende behandlinger.

Malgruppen for rapporten er planlaeggere af indsatsen samt igangseettere af initiativer p&
cystisk fiborose omradet, herunder relevante sektorer, foreninger, myndigheder, politikere
m.fl.

Eftersynet af cystisk fibrose er blevet varetaget af Sundhedsstyrelsen med inddragelse af
relevante parter (sammensaetningen af arbejdsgruppen fremgar af bilag 2). Arbejdet blev
igangsat primo 2019.

2.2. Cystisk Fibrose

Cystisk fibrose er en sjeelden og arvelig kronisk sygdom, som kan pavirke mange orga-
ner i kroppen, men isaer lunger og fordgjelsessystem. Sygdommen skyldes en defekt i
et gen, der pavirker salttransporten over cellerne. Det gar, at personer med cystisk fi-
brose har sejt slim i fx lunger og fordgjelsessystem, som fgrer mange komplikationer
med sig. Det kan ogs& medfare diabetes og problemer med lever, bihuler, reproduktion
og knogler. Ubehandlet farer cystisk fibrose til daden i barnedrene, men med massiv
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kontrol og intensiv antibiotika-og stattende medicinsk behandling bedres prognosen be-
tydeligt. Der er dog stor forskel pd sygdomsgrad og udvikling hos personer med cystisk
fibrose, men den farer oftest til forkortet levetid og kraever daglig behandling og mange
kontrolbes@ag gennem hele livet. Behandlingen har hidtil primeert veeret rettet mod fal-
gerne af den seje slim, herunder lungeinfektioner og malabsorption, men der er nu
kommet medicinske muligheder for ogsa at pavirke arsagen til sygdommen.

2.2.1. Patientgruppen

Arligt fgdes mellem 12-15 bgrn med cystisk fibrose i Danmark. Der er omkring 500 per-
soner med cystisk fibrose, hvoraf tre-femtedele behandles pa Rigshospitalet og to-femte-
dele pa Aarhus Universitetshospital. Aldersfordelingen fremgar af bilag 1. De forbedrede
behandlinger har medfart, at flertallet af bgrn nu lever langt ind i voksenalderen. 2/3 af
alle danske personer med cystisk fibrose er voksne, og andelen af voksne med cystisk
fibrose forventes at stige stat fremover. Det betyder, at det samlede antal af personer
med cystisk fibrose stiger, hvor der i 2003 var 412, er der i dag 533 personer med cystisk
fiorose i Danmark. Medianoverlevelsen var mindre end 20 ar i 70'erne, 32 &r i 1998 og 41
ar i 2013 (3). Beregning af forventet overlevelse i en lille cystisk fibrose population som
den danske er vanskelig, men det er estimeret, at 80% af personer med cystisk fibrose vil
leve lzengere end 50 ar. Samtidig medfarer den stigende levealder, at antallet af perso-
ner med cystisk fibrose med komorbiditet og falgetilstande er stigende, og dermed vil der
i fremtiden veere flere med komplekse behandlingsbehov (4).

Behandlingen og falgerne af cystisk fibrose har store konsekvenser for bade patienten og
pargrende med store krav til deres handtering af sygdommen, herunder daglig behand-
ling og hyppige hospitalsbesag. Desuden er det i en artikel fra 2014 (5) pavist, at lav so-
ciogkonomisk status hos foraeldre til danske bgrn med cystisk fibrose er forbundet med
hurtigere faldende lungefunktion hos bgrnene.

2.2.2. Arvegang og genetik

Cystisk fibrose er en arvelig sygdom, hvor man skal have et defekt gen fra hver af for-
aeldrene for at udvikle sygdommen. Hvis man far cystisk fibrose-genet fra én foreelder,
er man rask baerer af sygdommen. | Danmark er 3 % af befolkningen raske beerere af
cystisk fibrose-genet. Hvis begge foreeldre er raske beerere af cystisk fibrose-genet, er
der som udgangspunkt 25% sandsynlighed for at barnet far genet fra begge foraeldre
og dermed sygdommen, og 50% sandsynlighed for at barnet er rask baerer af cystisk
fibrose-genet.

Det defekte cystisk fibrose-gen koder for et protein (cystisk fibrose transmembrangs
konduktans regulator (CFTR)), som blandt andet er ansvarlig for transport af salte og
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vand over cellemembranen. Dette resulterer i dannelse af sejt og kleebrigt slim. Der fin-
des mange forskellige mutationer, der gar genet defekt. Sygdommens sveerhedsgrad,
og hvorvidt man kan have glaede af de nye medicinske behandlingsmuligheder (modu-
latorbehandling), afhaenger af hvilken mutation man har. 96 % af danske personer med
cystisk fibrose har deltaF508 mutationen, som dermed er den hyppigste mutation i Dan-
mark.

2.3. Overordnet organisering

Personer med eller misteenkt for cystisk fibrose varetages pa et af de to danske cystisk
fibrose centre pa hhv. Aarhus Universitetshospital og Rigshospitalet, som begge er
godkendt til varetagelse af den hgijt specialiserede funktion. Krav til varetagelse af spe-
cialefunktionerne er fastlagt i Sundhedsstyrelsens Specialeplan. Behandlingen af bgrn
og unge (< 18 ar) med cystisk fibrose er forankret i det psediatriske speciale, og be-
handlingen af voksne (= 18 ar) er forankret i det infektionsmedicinske speciale, i teet
samarbejde med klinisk mikrobiologi, lungemedicin og flere andre leegefaglige specialer
(se bilag 3). De to centre bestar hver af to enheder: En enhed for barn og unge (<18
ar) og en enhed for voksne (= 18 ar). Derudover foregar behandlingen bade ambulant
og ved indlaeggelse, samt akut og elektivt.

Centraliseringen af behandlingen i to hgjtspecialiserede centre er bl.a. foretaget med
henblik pa at sikre hgj faglig kvalitet og sammenhzeng i behandlingen for personer med
cystisk fibrose i hele landet ved at samle den sundhedsfaglige erfaring og antallet at be-
handlinger.

2.3.1. Screening

Den 1. maj 2016 blev der indfgrt screening for cystisk fibrose af alle nyfgdte. Undersggel-
sen foretages pa den heelblodprgve, som ogsa bruges til at screene for 16 andre sjeeldne
medfgdte sygdomme, og som tages pa lokalsygehus, nar barnet er 3 dage gammelt. Der
er stor tilslutning til den neonatale biokemiske screening, idet over 99 % af de nyfgdte bli-
ver screenet. Ved screeningen finder man arligt 12-13 bgrn med cystisk fibrose og om-
kring 115 raske baerere. En positiv test medfgrer besked til ét af de to centre, som sa star
for kontakt til og indkaldelse af foraeldre og barn.

Jf. Sundhedsstyrelsens retningslinjer (6) tilbydes familier med pavist cystisk fibrose-gen
en undersggelse for cystisk fibrose i forbindelse med graviditet (anlsegsbeererstestning af
risikogrupper). Det drejer sig om foreeldre, der har faet et barn med cystisk fibrose eller et
barn, som er rask beerer, samt foraeldrenes sgskende.
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Der diagnosticeres fortsat enkelte personer med cystisk fibrose fgdt far 2016 pa bag-
grund af symptomer sdsom darlig trivsel og/eller lungeinfektioner. Det forventes, at der
fremover hver andet ar vil findes én person med cystisk fibrose som ikke identificeres ved
screening, ligesom der i en arreekke vil vaere personer med cystisk fibrose, der diagnosti-
ceres i en senere alder, som ikke var omfattet af screeningen ved fgdsel. Ved mistanke
om cystisk fibrose udfares gen- og svedtest p& lokalsygehuse samt evt. ved praktise-
rende bgrneleeger, og ved diagnose visiteres personen med cystisk fibrose til et af de to
centre.

2.3.2. Behandling

Stort set al behandling og opfalgning foregar pa& centrene bade i ambulant regi og ved
indlaeggelser. Begge centre har sengepladser pa henholdsvis bgrneafdeling og infekti-
onsmedicinske sengeafsnit. BAde ambulante besgg og indlaeggelser stiller store krav til
koordinering, hygiejne og isolationsstuer, da de enkelte personer med cystisk fibrose ikke
ma have kontakt til hinanden, herunder sidde i samme venteveerelse som andre personer
med cystisk fibrose grundet risiko for krydsinfektion.

For personer, der bor langt veek, kan lokal sygehuse/bgrneafdeling evt. veere involveret i
podning, blodprgvetagning, billeddiagnostik og opstart af IV-antibiotikakure, men altid i
samarbejde med et af de to centre. | tilfeelde, hvor behandlingen pabegyndes lokalt (s&-
vel akut som elektivt) viderefgres den til et af de hgjtspecialiserede centres regi.

2.4. Metode for eftersynet

Til eftersynet af cystisk fibrose har Sundhedsstyrelsen indhentet rddgivning fra en raekke
relevante aktgrer pa omradet, som har deltaget i en arbejdsgruppe nedsat til formalet
(kommissoriet for arbejdsgruppen, bilag 2). Som input til arbejdet er der forud for mg-
derne i arbejdsgruppen og i lgbet af processen indhentet skriftlige bidrag fra arbejdsgrup-
pemedlemmerne vedr. status, udfordringer og udviklingsmuligheder pd omradet. Desu-
den har arbejdsgruppen bidraget med praksiserfaringer og generel viden om cystisk fi-
brose i draftelserne pa maderne. Der er desuden indhentet data vedr. antal personer
med cystisk fibrose fra Sundhedsdatastyrelsen. Sundhedsstyrelsen har forsggt at ind-
hente yderligere data vedr. patientgruppen til at understatte eftersynet, men dette har
ikke veeret muligt bl.a. p& grund af patientgruppens lille volumen. Der er ikke foretaget en
systematisk litteratursggning i forbindelse med arbejdet.



Eftersyn af indsatsen til personer med cystisk fibrose Side 11

3. Patientforlgbet - undersggelse
og behandling

Personer med cystisk fibrose fglges i de specialiserede centre fra de diagnosticeres og
i resten af deres levetid. Fagr 2016 blev de fleste personer med cystisk fibrose diagnosti-
ceret i de tidlige barnear grundet mistrivsel og/eller hyppige lungeinfektioner. Nu findes
ca. 95 % ved screening og starter dermed et patientforlgb, fra de er fa uger gamle pa et
af de to centre. Her fglges de med planlagte manedlige ambulante kontroller, og har
dagligt gennem hele livet flere timers hjemmebehandling, som patienten/pargrende
selv varetager. Ved infektioner, forveerringer og andre komplikationer vil der veere be-
hov for subakutte og akutte telefonkontakter, ambulante besgg og indleeggelser. Regel-
maessig og mere langvarig indlaeggelse er ngdvendig for nogle personer med cystisk
fiorose bade akut og elektivt fx i forbindelse med antibiotisk behandling (ved nogle kro-
niske infektioner indleegges patienten f.eks. ca. hver 3. maned).

Mange personer med cystisk fibrose vil fa komplikationer, der kreever kontakt til andre
specialer, herunder vil en del f& behov for lungetransplantation. Samtidigt vil de fleste
have behov for psykosocial stgtte og behandling samt palliative tilbud. Derudover har
personer med cystisk fibrose og deres paragrende behov for labende information og vej-
ledning om sygdommen.

3.1. Diagnosticering og forlgb for ny-diagnosticerede bgrn/familier

Efter fund ved screening af cystisk fibrose hos et barn, henvises familien til cystisk fibrose
ambulatoriet for barn til bekraeftende undersggelser og information. Straks efter at diag-
nosen er stillet pAbegyndes behandlingen. Dette adskiller sig fra tidligere, hvor barn farst
blev diagnosticeret ved mistrivsel og/eller talrige lungeinfektioner, og hvor en diagnose
derfor ikke kom helt uventet. Fremover vil langt hovedparten af personer med cystisk
fibrose findes ved screening, men ca. hvert andet ar vil en enkelt patient forventeligt blive
diagnosticeret som tidligere. Disse personer henvises til et center og starter dermed
samme behandling som andre personer med cystisk fibrose. Tidlig diagnostik og be-
handling er vigtig for dem for at kunne leve s laeenge som muligt med god livskvalitet.

Centrene har efter indfgrsel af screeningen oplevet et s&endret behov for forlgb for familier
med ny-diagnosticerede bgrn, hvilket bl.a. skyldes at de har en anderledes behovsprofil,
da sygdommen for de fleste familier kommer uventet og bgrnene endnu ikke har symp-
tomer pa deres sygdom.
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Centrene tilretteleegger efter individuel vurdering forlsb mhp. behandlingsstart, prove-
tagning og opleering i behandlingen. De tilbydes typisk ambulante besgg en til to gange
ugentligt i den farste tid og derefter med leengere intervaller indtil manedlig kontrol, mens
enkelte kan have behov for indleeggelse i begyndelsen. Disse forlgh kan organiseres
forskelligt, men der bar fremadrettet veere fokus pa at kunne tilbyde familierne forlgb med
ensartet fagligt indhold, alt efter deres behov, eksempelvis tilbud om stgttende samtale
ved psykolog, samtale med lsege om livsperspektivet med sygdommen, oplaering af for-
aeldrene i barnets behandling ved sygeplejerske, fysioterapeut, digetist og socialradgiver
o.l. Der kan med fordel udarbejdes en feelles forlgbsbeskrivelse for de to centre.

3.2. Regelmeessige undersggelser og vejledning

Hovedformélet med behandlingen er at forebygge infektioner i de nedre luftveje sa tidligt
som muligt med henblik pa at forsinke og mindske tab af lungefunktion. En vigtig del af
behandlingen er derfor at diagnosticere evt. lungeinfektioner samt de mange andre fglge-
tilstande, som velbehandlet bidrager til at opretholde en stabil lungefunktion.

Sygdommen kreever saledes regelmaessig kontrol og medicinsk behandling. Alle perso-
ner med cystisk fibrose ses derfor til ambulant kontrol ca. en gang om maneden hele li-
vet. | forbindelse med de manedlige ambulante kontroller bliver personer med cystisk fi-
brose undersggt, ernzeringsscreenet, malt og vejet, far foretaget maling af lungefunktio-
nen (fra 2-&rsalderen) og desuden bliver der taget luftvejspraver, som bliver undersagt
for, om der er bakterier o.l., der skal behandles. Flere faggrupper fra det tveerfaglige team
indgér i de ambulante kontroller. Derudover foretages yderligere undersagelser med vari-
erende tidsintervaller, samt ved forveerringer af sygdommen og opstart af intravengse an-
tibiotikakure, herunder rgntgen af lunger, blodprgver, urinprgve, CT-skanning, lungefunk-
tionstesten MBW?, iltoptagelsestest samt undersggelse af glucosebelastning, ultralyd mv.

De ambulante besgg tilretteleegges under hensyntagen til den enkeltes lungeinfektions-
status, da der er stort fokus pa risiko for krydsinfektioner personer med cystisk fibrose i
mellem. Alle voksne personer med cystisk fibrose og nogle bgrn er isoleret fra andre
personer med cystisk fibrose. De ma ikke veere i samme rum og séaledes ikke vente i
samme venteveerelse. Der er sdledes altid fokus pa hygiejne og pa at undga, at patien-
terne er samlet i et rum. Det giver store udfordringer med logistik, koordinering og plads.

! Multiple-Breath Washout (MBW)
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Telefonisk opfalgning pa prever efter de ambulante besgg foretages i forhold til planleeg-
ning af den videre behandling. Derudover er der telefonkonsultationer med henblik pa re-
gelmeessig vejledning og information til personer med cystisk fibrose om de forskellige
undersggelser og procedurer, svar pa akutte spgrgsmal, eller information i forbindelse
med opstart af medicinsk behandling eller opfalgning pa allerede opstartet behandling.
Samtidig @ger hiemmebehandling ogsa deres behov for Igbende kontakt med centrene.
Sygeplejerskerne har faste telefontider, mens andre faggrupper ikke har afsat fast tid til
dette, hvilket kan medvirke, at arbejdsdagen bliver afbrudt.

Luftvejspraverne gennemgar omfattende undersggelser, som foretages af to hgit specia-
liserede mikrobiologiske afdelinger. Der er udvidede undersggelser i forhold til andre pati-
entgrupper bade med mikroskop og dyrkning, herunder pavisning af atypiske mykobakte-
rier (NTM), hvor klassisk dyrkning ikke er tilstraekkelig, samt undersggelser for skimmel-
svamp og eventuel virus. Der er for patientgruppen helt generelt et gget fokus pa forbrug
af antibiotika grundet gget risiko for bakteriel resistensudvikling. De alvorligste cystisk fi-
brose bakterier bar typebestemmes arligt med henblik p& overvagning, opsporing af ud-
brud og transmission, men det er en ressourcemaessig udfordring at gennemfgre dette i
gjeblikket.

3.3. Behandling

3.3.1. Behandling af infektioner i luftvejene

Diagnosticeres en lungeinfektion hos en person med cystisk fibrose er det primaere for-
mal med behandlingen at fierne de inficerende mikroorganismer fra luftveje eller at holde
kroniske infektioner nede ved forveerringer for at minimimere, at lungevaevet gdelsegges
af betaendelsen. Ved tegn pa begyndende luftvejsinfektion igangsaettes en antibiotikabe-
handling, og i den forbindelse undersgges resistensforhold, s& de optimale antibiotika
veelges. Afhaengig af graden og typen af infektion, kan det veere ngdvendigt med intra-
vengs antibiotikakur. De gives fagrste gang i ambulatoriet, og kan dernaest afheengig af
typen ofte klares af patienten/pargrende selv i eget hjem, sa patienten stadig kan passe
skole eller arbejde. | nogle tilfeelde far de hjeelp af den lokale hjemmepleje eller et akut-
team. Behandlingen justeres Igbende, s& personen med cystisk fibrose opretholder opti-
mal helbredstilstand.

3.3.2. Cystisk fibrose specialiseret fysioterapi
Personer med cystisk fibrose tilbydes specialiseret respirationsfysioterapi gennem hele
livet som en del af behandlingen.

Den enkelte patient og paragrende skal flere gange dagligt udfare en kreevende hjem-
mebehandling med henblik pa at f& det seje slim op fra luftvejene. For at gere dette,
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har de behov for specialiserede fysioterapeutiske tiloud omfattende undervisning, vejled-
ning og instruktion i forskellige respirations- og sekretlgsende teknikker samt inhalations-
teknikker.

Dertil bgr den fysioterapeutiske indsats omfatte forskellige fysiske traeningsprogrammer
med henblik pa at styrke patientens fysik og udholdenhed, mobilitetsgvelser samt fore-
byggelse og behandling af inkontinens. En reduktion i treeningskapacitet er forbundet
med forveerring af respirationen og gget sygelighed og dgdelighed. Motion og fysisk ak-
tivitet bgr derfor veere en integreret del af behandlingen til alle personer med cystisk fi-
brose, ligegyldigt alder og hvor fremskreden sygdommen er.

Personer med cystisk fibrose, der er sveert syge af deres cystisk fibrose, har behov for at
blive instrueret i respirationsbehandling i eget hjem eller akut i afdelingen ved hgj kon-
centration af kuldioxid i blodet. Apparater og masker afpr@gves og indstilles til patienten,
og iltbehandling i hjemmet bestilles mv. Der laves fysiske test i forbindelse med indstilling
til lungetransplantation og vedligeholdende traening til de personer med cystisk fibrose,
som er pa transplantationslisten og skal opretholde pladsen pa listen. Ved arskontroller
tilpasses den fysioterapeutiske behandling til den enkelte i samarbejde med patienten.

Personer med cystisk fibrose har saledes et vaesentligt behov for indsatser rettet mod de-
res fysiske symptomer i form af specialiseret fysioterapi til opretholdelse af lungefunktionen
samt styrkende fysisk traening som en del af behandlingen. Det er deres oplevelse, at det
aktuelt ikke er muligt at f& den tilstraekkelige fysioterapeutiske behandling og vejledning
bade i forbindelse med akut indlaeggelse og i ambulant regi.

3.3.3. Erneeringsindsats

Allerede fra fgdslen er personer med cystisk fibrose pavirket af en sveekket eller mang-
lende bugspytkirtelfunktion med fordgjelsesproblemer til falge, som pavirker optagelsen
af neeringsstoffer og gar, at personer med cystisk fibrose har sveert ved at holde en nor-
mal vaegt og kan udvikle trivselsproblemer. Dette afhjeelpes med tilskud af fordgjelsesen-
zymer ved alle maltider. En del af deres daglige behandling er séledes indtagelse af
kapsler med fordgjelsesenzymer til hvert maltid. Det ngdvendige antal fordgjelsesenzy-
mer varierer fra person til person, og det er derfor en del af kontrollerne at justere dose-
ringen. Den seje slim kan ogsa give mavesmerter og forstoppelse.

Personer med cystisk fibrose har derudover behov for ekstra kalorier til at bekeempe in-
fektioner i luftvejene, og derfor er energirige maltider ogsa en vigtig del af behandlingen.
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Optag af vitaminer kan ogsa pavirkes og har vigtig betydning for udviklingen af knogle-
struktur og evne til at bekeempe kroniske infektioner. Personer med cystisk fibrose skal
derfor ogsa dagligt tage vitamintilskud.

Ved kontroller og indlaeggelser har alle faggrupper stort fokus pa ernzeringsindsatsen.
Derudover har centrene tilknyttet diaetister, sa der er mulighed for individuel vejledning
bade planlagt og ved behov. Her vejledes og justeres kostvaner, radgives om eventuel
diabetes, enzymdosering og vitamintilskud. Voksne personer med cystisk fibrose bar ses
til ernaeringsundersggelse arligt, mens alle barn og voksne med seerlige ernaeringsmaes-
sige udfordringer ses hyppigere ligesom de ogsa har behov for Igbende telefonisk kon-
takt, og enkelte personer med cystisk fibrose har behov for ernzering givet via blodare.
Desuden udarbejdes ernaeringsrecepter og udtalelser til kommuner med dokumentation
for merudgifter til kost. Arbejdet med erngeringsindsatser for personer med cystisk fibrose
er komplekst og kraever specialiseret viden.

3.3.4. Behandling af andre organsystemer og fglgetilstande

Udover sveaere lunge- og maveproblemer pavirker cystisk fibrose en reekke andre organ-
systemer og kan forarsage en raekke fglgesygdomme og/eller problemstillinger, som lige-
ledes skal handteres. Pa sigt vil pavirkningen af bugspytkirtlen typisk fare til udvikling af
diabetes, som ca. halvdelen af de voksne personer med cystisk fibrose har. Dette er en
yderligere belastning og fgjer meget til den i forvejen store behandlingsbyrde. Af bade di-
abetes og de hyppige medicinske behandlinger fglger ofte nyrepavirkning, som har be-
tydning for sygdomsprogression og overlevelse. Af andre komplikationer kan neevnes
knogleskarhed, som er et voksende problem i den eeldre patientgruppe. Den seje slim
kan ogsa give arveev i leveren og deraf nedsat leverfunktion. Genfejlen pavirker ogsa hu-
den og slimhinden i naese og bihuler, og dermed en gget hyppighed af bihulebetaendelse
og naesepolypper. Det pavirker ogsa fertiliteten hos kvinder i mindre grad, men hos
maend er saedlederen ofte underudviklet eller helt manglende, hvorfor de fleste maend
skal have hjeelp ved gnske om reproduktion.

3.3.5. Arsagsbehandling

Der er de senere ar kommet nye medicinalprodukter (modulator-behandling), der kan pa-
virke det defekte protein (CFTR), som er arsag til cystisk fibrose. Der er saledes mulig-
hed for at behandle selve sygdommens arsag og ikke kun sygdommens symptomer og
folger. De nye behandlingers gavnlige effekt afhaenger dog af den enkelte patients arve-
anlaeg (cystisk fibrose mutationer) for sygdommen. Det ligger udenfor forméalet med dette
eftersyn af omradet at beskrive de enkelte medicinalprodukter, men der er en forventning
om, at de vil forbedre bade morbiditet og mortalitet i fremtiden.
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3.3.6. Lungetransplantation

Selvom behandlingen af cystisk fibrose er forbedret gennem arene, er der stadig perso-
ner med cystisk fibrose, som pa et tidpunkt i deres liv far brug for en lungetransplantation
pga. lungesvigt. Hos nogle sker dette allerede i barnealderen mens det hos andre farst
bliver aktuelt senere i livet. Siden begyndelsen af det danske program for lungetransplan-
tation i 1992, er i alt 110 personer med cystisk fibrose transplanteret i Danmark. Det sva-
rer til 15% af det samlede antal lunge transplantationer eller ca. 3-5 arligt, med omtrent
samme antal pa venteliste. Af de 110 personer er 49 endnu i live, og den gennemsnitlige
overlevelse blandt personer med cystisk fibrose efter lunge transplantationer er aktuelt
over 9 ar.

Udredning i forhold til en mulig lungetransplantation af personer med cystisk fibrose sker
pa foranledning af de to cystisk fibrose centre, som henviser dem til enten lungemedi-
cinsk afsnit pa Aarhus Universitetshospital eller Rigshospitalet til vurdering og evt. videre
udredning. Efter at de er blevet udredt, skal de alle have foretaget en endelig tveerfaglig
vurdering pa Rigshospitalet, som har det overordnede ansvar for det danske lungetrans-
plantationsprogram. Det tveerfaglige team bestar af speciallaeger i lungemedicin, kardio-
logi, thoraxkirurgi, anaestesi og oftest ogsa en laege med ansvar for cystisk fibrosebe-
handlingen. Her tages endelig stilling til, om patienten er egnet til lungetransplantation, og
hvilke tiltag der i sa fald skal seettes i veerk.

Det har veeret vanskeligt entydigt at definere kriterier for indstilling af personer med cy-
stisk fibrose til lungetransplantation, da sygdomsforlgbene er meget individuelle. De nye-
ste anbefalinger argumenterer for tidlig henvisning (ved lungefunktion pa 50% af forven-
tet), s& den multidisciplinaere tilgang i forhold til de personer med muligt kommende be-
hov for transplantation kan pabegyndes tidligt. Dette indebzaerer at tale med patienten om
transplantation og identificere eventuelle udfordringer i forhold til transplantationsforlgbet,
som skal korrigeres i tide i samarbejde med patienten.

Lungetransplantation er ikke en helbredende behandling, men sigter pa at bedre overle-
velsen. Livet efter en transplantation omfatter en lang reekke medikamenter, der skal ind-
tages dagligt, hyppige hospitalskontakter resten af livet og en risiko for betydelige bivirk-
ninger og komplikationer undervejs. | forvejen har personer med cystisk fibrose ofte flere
komplicerende faktorer i forhold til en transplantation, som fx diabetes, ernaeringsproble-
mer og obstipation, som kan pavirke medicinoptaget samt kroniske infektioner.

Personer med cystisk fibrose skal fortsat ses til kontrol af sygdommen i et af de to centre
og samtidig have kontrolleret forhold, som er relateret til transplantationen, af enhederne
pa Rigshospitalet eller Aarhus Universitetshospital. Akutte indlaeggelser og 'end of life’
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behandling sker typisk i samarbejde mellem transplantationsenhederne og cystisk fibrose
centrene.

Personer med cystisk fibrose opnar i stigende grad en hgjere alder som fglge af behand-
lingsstrategien samt indfgrelsen af nye leegemidler i Danmark. Det forudses at blive en
udfordring p& leengere sigt, at skulle transplantere seldre personer med cystisk fibrose.

3.3.7. Psykologbistand og palliation

Psykosocial statte i form af psykologbistand o.l. er en vigtig del af behandlingen til perso-
ner med cystisk fibrose, hvilket bar kunne tilbydes efter behov gennem hele livet, herun-
der ved diagnose, skift i behandlingen og overgange i deres forlgb.

Psykosocial stgtte er en del af rehabilitering og palliation, jf. WHO’s brede definitioner,
som Sundhedsstyrelsen anvender. Definitionerne er brede i den forstand, at de omfatter
indsatser rettet mod savel fysiske og psykiske symptomer som mod sociale og eksistenti-
elle/andelige problemstillinger. Der er et betydeligt overlap mellem rehabilitering og pallia-
tion i forhold til disse indsatser.

Familier, der far et barn med diagnosen cystisk fibrose, oplever typisk en meget stor
omveeltning i deres liv. De keemper med frustration, magteslgshed, depressive tanker
0g angst for at miste deres syge barn. De kan have vanskeligt ved at overskue situatio-
nen, og de vil derfor ofte have brug for stgtte til at f styr pa behandlingen samt hjaelp til
at f& hverdagen til at fungere med et barn med en livstruende og meget behandlings-
kreevende sygdom. Starre bgrn og voksne personer med cystisk fibrose har til en vis
grad leert at acceptere deres sygdom og den omfattende behandling. Men sygdommen
er uforudsigelig, og sygdommen forandrer sig Igzbende og dermed ogsa behandlingen,
hvilket er en belastning for bade patienten og de pargrende. Personer med cystisk fi-
brose har ud over behandlingen af deres sygdom og styrkelse af deres fysiske funktions-
evne derfor ogsa behov for den form for statte og hjzelp, der er relateret til psykosociale
problemstillinger.

Ifolge Cystisk Fibrose Foreningen oplever personer med cystisk fibrose, at disse behov
ikke kan imgdekommes med tilstreekkelige specialiserede kompetencer i centrene i dag.
Cystisk Fibrose Foreningen har ydet supplerende psykologbistand med et stigende be-
hov de senere ar, men denne bistand kan ikke erstatte den specialiserede indsats, som
bar varetages af centrenes tvaerfaglige teams. Det er sdledes aktuelt en stor udfordring
at kunne tilbyde psykologbistand pga. af manglende kompetencer dertil, hvilket dog vari-
erer pa tveers af centrene (se mere derom i afsnit 5.3).
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Pa Rigshospitalet varetages den basale palliation af personalet i cystisk fibrose centret,
og den specialiserede palliation varetages pa et saerskilt palliativt afsnit. Cystisk fibrose
centret har det seneste ar (2018) samarbejdet med det palliative afsnit i forhold til de pal-
liative indsatser. Et mindre antal personer med cystisk fibrose og deres pargrende har
komplekse palliative behov, som bl.a. vedrgrer angst og usikkerhed om fremtiden. | det
palliative afsnit ydes der tvaerfaglige forlgb, hvor der afholdes samtaler vedrgrende den
sidste tid (fx Advance Care Planning samtale), herunder om fremtidig behandling og
pleje, iszer nar den sidste tid i sygdomsforlgbet naermer sig. De fleste af disse personer
med cystisk fibrose gnsker at opholde sig pa Rigshospitalet ved livsafslutningen. Dette vil
indebeere indlaeggelse pé infektionsmedicinsk sengeafdeling med tilsyn fra palliativt af-
shit.

Pa Aarhus Universitetshospital er der mulighed for at henvise alle personer med livstru-
ende sygdom til afsnit for lindrende behandling uanset diagnose og alder. | de 20 ar af-
snittet har eksisteret, har det modtaget henvisninger af bade barn og voksne med cystisk
fiorose, max 1-2 personer per ar.

| forhold til barn og unge <18 ar og deres familier er der etableret palliative teams pa
bade Aarhus Universitetshospital og Rigshospitalet med en udgéende funktion, som ind-
drages ved behov for specialiseret indsats til bgrn og unge, herunder seerlig statte og
smertebehandling bade i eget hjem og under indleeggelse.

Der bgr generelt veere fokus pa at sikre adgang til en palliativ indsats pa tveers af landet.
Desuden bar der veere fokus p&, om dgende personer med cystisk fibrose og deres pa-
rarende gnsker indlaeggelse i et palliativt afsnit ved livsafslutning eller alternativt i hjem-
met.

3.4. Patientoplevet kvalitet

Den centraliserede behandling af sygdommen med dedikerede og hgjtspecialiserede,
tveerfaglige teams sikrer den bedste overlevelse og livskvalitet for personer med cystisk
fibrose og de bedste forhold for de sygdomsramte familier. Ifglge Cystisk Fibrose For-
eningen oplever de fleste personer med cystisk fibrose, at de mgder et personale i cen-
trene, som er dedikeret og kompetent. Men de oplever samtidig, at personalet har meget
travit, da centrene er under pres kapacitetsmaessigt i forhold til at kunne imgdekomme
deres behov. Ved indleeggelser mgder personer med cystisk fibrose dog nogle gange
personale med begraenset viden om cystisk fibrose.



Eftersyn af indsatsen til personer med cystisk fibrose Side 19

Personer med cystisk fibrose og deres pargrende oplever blandt andet et udeekket be-
hov for individuel oplaering og generel dialog i forbindelse med opstart og fortseettelse
af antibiotikakure. Personer med cystisk fibrose oplever desuden, at det kan veere
sveert at fa en tid til de lgbende kontroller og undersggelser og til at komme i kontakt
med centrene, nar de blandt andet skal have prgvesvar og radgivning. Desuden ople-
ves det, at det kan vaere vanskeligt at finde en plads til indlaeggelse selv ved klart be-
hov. Dette opleves bade ved behov for akutte og planlagte indsatser.

Behandling af cystisk fibrose er kraevende for personer med cystisk fibrose bade tids-
maessigt, logistisk og til en hvis grad ogsa gkonomisk, hvad enten det er et barn, som for-
2eldrene har ansvaret for, eller en voksen som selv passer sin sygdom, ogsa selvom pati-
enten har en god lungefunktion. Hvis de samtidig har mindre overskud bade socialt og
wkonomisk, og maske ydermere har darlig lungefunktion eller andre komplikationer til
sygdommen, kan de have sveert ved at handtere sygdommen uden ekstra stgtte fra cy-
stisk fibrose centeret og kommunen.

Typiske problemer hos personer med cystisk fibrose og deres pararende, som kan med-
fare behov for seerlig statte, er mange sygefravaersdage, manglende fremmgde til kon-
troller samt andre forhold som kan influere (fx skilsmisse, dgdsfald, fyringer, manglende
netveerk, to bgrn med cystisk fibrose mv.). Ud over netveerksmgder med bl.a. kommunen
om koordinering ved behov for stgtte, vil disse personer med cystisk fibrose og deres pa-
ragrende ofte kraeve leengere ambulante kontroller, flere telefonkontakter, behov for op-
felgning pa behandling og evt. hjeelp til at fa udstyr, medicin mv. Bgrn med cystisk fibrose
kan ved meget sygefravaer fa behov for hjemmeundervisning. Dette bruger centrene tid
pa at koordinere, hvilket der bgr veere fokus pa.
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Eftersynet viser, at der bgr veere fokus pa at sikre:

o Fortsat tilgeengelighed af laeger og sygeplejersker med ekspertise i cystisk
fibrose til ambulante indsatser i centrene, herunder til kontroller, undersg-
gelser, samtaler, kontaktmulighed samt oplaering i behandlingen

o Mulighed for, at personer med cystisk fibrose kan indleegges ved behov, pa
de afdelinger hvor kompetencerne vedrgrende cystisk fibrose forefindes

o Forlgb for ny-diagnosticerede bgrn/familier tilretteleegges ud fra deres indi-
viduelle behov. Der kan med fordel tages udgangspunkt i en generel for-
lgbsbeskrivelse

o Specialiseret ernaeringsindsats og fysioterapi, som begge er en veesentlig
del af behandlingen

o Adgang til psykologbistand i centrene

o Adgang til palliative indsatser, med fokus pa psykosocial statte. Det kan
bl.a. ske ved styrkelse af det tvaerfaglige samarbejde mellem cystisk fibrose
centret og det specialiserede palliative afsnit/afsnit for lindrende behandling

o Mulighed i centrene for at kunne yde ekstra individuelt tilrettelagt statte til
personer med cystisk fibrose, der har seerlige behov, eksempelvis p& grund
af psykosociale eller gkonomiske forhold.
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4. Sammenhaeng

4.1. Behandling i hjemmet

En del af behandlingen foregar dagligt i eget hjem, men idet behandlingen er specialise-
ret, styres behandlingen altid af de hgjtspecialiserede centre. Aktuelt kan mange perso-
ner med cystisk fibrose og deres paragrende selv varetage dele af den intravengse antibi-
otikabehandling i eget hjem. Denne hjemmebehandling af personer med cystisk fibrose
og deres pargrende kraever oplaering i ambulatoriet samt vejledning af personalet og des-
uden generelt teettere lgbende korrespondance mellem dem og personalet i ambulatoriet.
De lokale sygehuse forestar i nogle tilfeelde akut indleeggelse og har i den forbindelse be-
hov for at kunne tage kontakt til og indhente ekspertise fra et cystisk fibrose center. Aktu-
elt foregar dette ved telefonisk kontakt til den leegefaglige bagvagt/specialist. Fremover
bar der veere fokus pa, at kompetencerne hos patient/pargrende- til egenomsorg styrkes,
understattet af nem adgang til radgivning og akutte besgg/indleeggelser.

Sygdommen kraever hyppige kontroller pa cystisk fibrose centret. Mange personer med
cystisk fibrose bor langt veek fra centrene, og afstanden til cystisk fibrose centret opleves
derfor af nogle personer med cystisk fibrose og deres pargrende som en udfordring, da
de skal bruge lang tid pa transport til og fra centret. Behandling i eget hjem ved fagperso-
ner, der udgar fra centrene, er ikke en del af den aktuelle praksis (med undtagelse af
specialiseret palliation til barn, unge og deres familier). P& begge cystisk fibrose centre er
der fokus pa telemedicinske muligheder som erstatning for nogle af de kliniske fremmg-
der i centrene. Der er séledes allerede igangsat initiativer for telemedicinske muligheder,
savel udviklings- som forskningsmaessigt, men disse er endnu ikke fuldt udviklet, og der
bar derfor veere fokus pé feerdigudvikling og implementering.

4.2. Koordinering af forlgb

Der er et stort behov for at fa koordineret de mange kontakter og forlgb i centrene samt i
andre ambulatorier og sengeafdelinger, da mange aktgrer er involveret i undersggelserne
og behandlingerne. Behovet og kravet til koordinering gges, hvis personer med cystisk
fibrose er syge i flere organer. Det er en stor opgave for forseldrene og seerligt for de unge
at varetage denne koordinering, og derfor har fagpersoner i centrene, primeert sygeplejer-
skerne, en del koordineringsopgaver i forhold til bade bgrn, unge og voksne med cystisk
fibrose, eksempelvis falgende:
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e Koordinering af indlzeggelsesforlgb mellem pargrende, sengeafsnit, hiemmepleje og
stam-sygehuset

e Koordinering og bestilling af diverse undersggelser uden for ambulatoriet

e Koordinering af intravengse antibiotikakure varetaget af patientens lokale sygehus

o Koordinering af undersggelser inden opstart af ny medicin.

Undersggelser og indlaeggelser vanskeliggares af, at personer med cystisk fibrose ikke
ma veere i neerhed af hinanden pga. bakteriesmittefare og derfor ikke ma vente i samme
venteveerelse og kun kan indleegges pa isolationsstuer. Derfor kreever deres fremmader
en del koordinering af personalet. De mange koordinerende opgaver betyder, at der bar
veere fokus pa at sikre staerke koordinerende funktioner i begge centre.

Udfordringen er aktuelt, at det sundhedsfaglige personale, primeert sygeplejersker, bruger
meget tid pa det, hvilket tager tid fra de sundhedsfaglige indsatser.

4.3. Transition fra barn til voksen og andre overgange

| transitionen fra behandling pa en barneafdeling til en voksenafdeling har personer med
cystisk fibrose behov for seerlig statte fra personalet. Cystisk fibrose er et af de sygdoms-
omrader, hvor fagpersoner har arbejdet systematisk med overgangen fra bgrne- til vok-
senafdeling. Der tilrettelaegges saledes 'transitionsforlgb’ for de unge med cystisk fibrose,
med enkelte forskelle pa tveers af centrene. | disse transitionsforlab planleegges dels
overgangen fra den unge er 12-14 til 18 ar (transition) og dels selve overgangen som 18-
arig (transfer).

Fra de unge er 12-14 ar til 18 ar tilbydes ungekonsultationer, hvor den unge er alene med
personalet i farste halvdel af den ambulante kontrol og derpa ledsaget af en forzelder i
sidste del (split-visits). Dette udvides gradvist frem til selve overgangen, sa den unge op-
lever stgrre og starre ansvar for kontrollen og dermed ogsé for sin behandling. Der afhol-
des samtaler med de unge med fokus pa ungdomslivet (uddannelse, karriere, sex, fertili-
tet, sund levevis mv.) samt foreeldreaftener. Dette er der dog ikke mulighed for pt. i begge
centre. Ved et af de sidste besgg i bgrneafdelingen tilstreebes deltagelse af en repree-
sentant fra voksenafdelingen, og at besgget afsluttes med rundvisning pa voksenafdelin-
gen og booking af nye kontroltider der. Personalet afholder Igbende tveerfaglige mgder,
hvor man gennemgar dels alle de unge, der skal overga til voksenregi det kommende ar,
og dels de unge der overgik aret forinden. Cystisk fibrose centrene afholder disse mader
med forskel enten arligt eller som en del af de manedlige tveerfaglige mader mellem vok-
sen- og barneafdelingerne. Der bar vaere gget fokus pa opfglgningen pa voksenafdelin-
gen efter overgangen fra bgrne- og ungeregi. Ud over overgangen fra barn til voksen er



Eftersyn af indsatsen til personer med cystisk fibrose Side 23

der flere andre overgange i deres liv, som kan vaere udfordrende for den enkelte, og der-
med kan pavirke behandlingen.

Eksempler pa andre overgange:

til farste kroniske infektion
til respirationsstatte

til transplantation

til patienten selv far barn
fra arbejde til pension

o O O O O

Der bar veere fokus pa de gvrige ovennzevnte overgange i malgruppens forlab og livssitu-
ation, hvilket kreever seerlig statte fra fagpersonerne samt tveerfagligt samarbejde om tidlig
planleegning mv. Kommunerne spiller fx en rolle i overgangen fra barn til voksen og i over-
gangen fra arbejde til pension, herunder i forhold til at sikre en hensigtsmaessig overgang
vedrgrende hjeelpemidler og stette i forhold til personer med cystisk fibrose i forhold til ny
lovgivning og forvaltningsstruktur.

Forlgbet, hvor en patient vurderes og godkendes til en lungetransplantation og star pa
venteliste til en sddan, er eksempelvis en seerligt udfordrende overgang, hvor der bgr vaere
fokus p& samarbejdet mellem teamet, lungemedicinerne og patienten.

Eftersynet viser, at der bgr veere fokus pa:

o Mulighed i centrene for at kunne yde ekspertise i forbindelse med akut ind-
laeggelse pa lokalt sygehus fx i form af telefonisk radgivning

o Styrkelse af kompetencer hos personer med cystisk fibrose og parerende til
egenomsorg med henblik pa hiemmebehandling, dog understattet af let ad-
gang til rddgivning og akutte besgg/indleeggelser ved behov

o Videreudvikling af behandling i eget hjem, fx ved afpr@vning, evaluering og
implementering af telemedicinske lgsninger mv.

o Koordination af indsatsen og patientforlgbene i centrene. Der kan med fordel
ogsa inddrages ikke sundhedsfagligt personale til opgaven

o Styrkelse af det tveerfaglige samarbejde i forhold til planleegning af overgange
i forlgb, med seerligt fokus pa opfalgningen pa voksenafdelingen efter over-
gangen fra bagrne-/ungeregi.
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5. Kompetencer | centrene

5.1. Centrenes tveerfaglige teams

Kontrol og behandling af personer med cystisk fibrose varetages af et multidisciplineert,
hgijt specialiseret team i hvert center, med faggrupper der samarbejder tveerfagligt. Jf. eu-
ropaeiske guidelines ber falgende kompetencer indga i et team: leege, sygeplejerske, fy-
sioterapeut, dieetist, socialradgiver, psykolog, sekreteer, databasemanager. Sammensaet-
ning af faggrupper bar leve op til de europeeiske guidelines, som tilpasses de lokale for-
hold (7). | Danmark er behandling af cystisk fibrose hos bgrn og voksne hgijt specialise-
rede funktioner forankret i henholdsvis paediatri og infektionsmedicin. Varetagelsen skal
ske i teet samarbejde med relevante specialer, herunder klinisk mikrobiologi og lungeme-
dicin — se bilag 3 og 4.

Teamets teette, livslange patientkontakt er afggrende for at kunne planlsegge og fast-
holde det omfattende behandlingsprogram for den enkelte patient. For at fastholde en-
gagementet hos personer med cystisk fibrose i den meget tidskraevende daglige be-
handling, er det ligeledes veaesentligt, at der er tilstraekkeligt personale i behandlertea-
met med viden om baggrund og indikation for den ordinerede behandling og har kend-
skab til bivirkninger samt kender mulighederne for at afhjselpe disse, hvilket der bar
veere fokus pa at sikre.

5.2. Leegefaglige kompetencer

Behandling af bgrn og unge med cystisk fibrose varetages af specialleeger i paediatri
med specialisering i peediatrisk pulmonologi/infektionspaediatri. Symptomer pa cystisk fi-
brose, der ikke er pulmonologiske, varetages ogsa primeert af disse laeger i cystisk fi-
brose ambulatoriet. Kun ved de svaereste af sddanne symptomer fx komplicerede proble-
mer i mavetarmkanalen henvises der til andre pzediatriske fagomrader. Centrenes infekti-
onsmedicinere har ansvaret for behandlingen af voksne personer med cystisk fibrose i
teet samarbejde med gvrige relevante specialer, se nedenfor.

De to centre ledes af en laege. Centrenes laeger har det overordnede behandlingsan-
svar og leder det tveerfaglige team om den enkelte patient. Diagnostik, behandling, rad-
givning, varetagelse af database, undervisning, formidling og forskning er blandt laeger-
nes kerneomrader, som er vigtige for at sikre og viderefare de internationale standar-
der. Centrenes leeger er derudover bindeled til de stgttende leegefaglige specialer.
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Den laegelige ekspertise er aktuelt fordelt pa f& leeger. Det opleves generelt som van-
skeligt med den nuveerende normering af leeger, at gennemfgre planlagte indsatser,
opretholde hgit specialiseret kompetenceudvikling, samt udarbejde og implementere
retningslinjer og nye tiltag. Det pavirker pa leengere sigt kvaliteten af den daglige be-
handling af personer med cystisk fibrose, udviklingen af fagomradet, herunder fasthol-
delsen af leeger pa omradet samt sikring af den fremtidige rekruttering og ekspertise.

5.3. Kompetencer til socialradgiver- og psykologbistand

| forbindelse med reduktion af tilgeengeligheden af socialradgivere og psykologer i cen-
trene oplever personer med cystisk fibrose, at de ikke kan fa den ngdvendige vejledning
og stgtte, samt at de far et tilfzeldigt/uensartet tilbud. Personer med cystisk fibrose savner
saledes bedre adgang til socialradgiver- og psykologbistand i centrene, hvilket er et vae-
sentligt problem, som Cystisk Fibrose Foreningen blandt andre har rejst.

Psykologbistand er en vigtigt del af behandlingen af personer med cystisk fibrose, som
beskrevet i afsnit 3.3.7 vedr. psykosociale indsatser og palliation. Det er derfor veesent-
ligt, at der er kompetencer til stede i centrene til at kunne yde denne bistand, som vareta-
ges ved psykolog o.l. Aktuelt er der et utilstreekkeligt tilbud om psykologbistand.

Personer med cystisk fibrose samt foraeldre til barn med cystisk fibrose, har rettigheder
der er deekket af lov om social service. Det er et kompliceret omrade, og derfor har cen-
trene behov for at kunne yde socialrddgiverbistand. Specialiserede socialrddgivere i cen-
trene kan yde radgivning og tage kontakt til de kommunale sagsbehandlere ift. de indivi-
duelle sygdomsspecifikke problemstillinger og behov for statte — og pa den made aflaste
det gvrige personale samt personer med cystisk fibrose og deres pargrende. Desuden
kan der veere behov for at tage kontakt til de unges uddannelsessted.

Aktuelt er der et utilstraekkeligt tilbud om socialrddgiverbistand, hvorfor andre faggrupper,
typisk laeger, mé varetage denne opgave. P& Aarhus Universitetshospital er der ikke en
fast socialradgiver tilknyttet centret, men aktuelt anszettes en socialradgiver til at radgive
pa flere sygdomsomrader. Socialradgivere i kommunerne har ikke specifik viden om cy-
stisk fibrose, hvilket ikke er muligt med fa personer med cystisk fibrose i den enkelte
kommune. Se endvidere punkt 6.2.1 for samarbejdet med kommunerne.
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5.4. Kompetencer til fysioterapi og erneeringsindsats

Specialiseret fysioterapeutisk behandling af personer med cystisk fibrose (beskrevet i ka-
pitel 3) varetages af fysioterapeuter med speciale i respiration og multiorgansygdom péa
de to cystisk fibrose centre, i forbindelse med ambulante kontroller og eventuel indlaeg-
gelse. Specialiseringen i respirationsfysioterapi opnas pa kurser, som udbydes af Dansk
Selskab for Hjerte- og Lungefysioterapi og Danske Fysioterapeuter. Da respirationsfysio-
terapi til personer med cystisk fibrose er et snaevert fagomrade i Danmark indgar fysiote-
rapeuterne i et internationalt samarbejde vedr. specialiserede indsatser, herunder respi-
rationsfysioterapi, blandt andet om feelles retningslinjer pa omradet.

De vigtigste samarbejdspartnere for monofaglig sparring for fysioterapeuter findes i de
nordiske lande, og her samarbejdes der om nye tiltag inden for fysioterapeutisk behand-
ling af cystisk fibrose. Dette internationale samarbejde bidrager til fysioterapeuternes
kompetenceudvikling. Desuden er det vaesentligt, at fysioterapeuterne tilegner sig viden
om, hvilke genoptraeningstilbud der findes rundt om i landet med henblik pa at kunne vi-
derehenvise personer med cystisk fibrose dertil.

Specialiseret erneeringsindsats (beskrevet i kapitel 3) varetages af disetister med speciali-
seret viden om cystisk fibrose. Hos de yngste personer med cystisk fibrose er seerlig vi-
den om overgangskost, enzymdosering og trivsel vigtig, mens de voksne personer med
cystisk fibrose ofte kompliceres af diabetes, indlseggelser og sonde. Personer med cy-
stisk fibrose og deres pararende vejledes bade telefonisk, ambulant og under indlaeg-
gelse. Det er vaesentligt for deres prognose, at de ved behov har mulighed for specialise-
ret vejledning ved dieetist. Der tilbydes aktuelt ernaeringsindsatser til personer med cy-
stisk fibrose, men i fremtiden bgr der vaere fokus pa at sikre en tilstreekkelig indsats med
det stigende antal personer med cystisk fibrose.

5.5. Sygeplejefaglige kompetencer

Pa grund af cystisk fibroses kompleksitet og intensivitet samt den udvikling, der pagar pa
undersggelses- og behandlingsomradet, er det vaesentligt, at personer med cystisk
fibrose mades og behandles af et personale med specialiserede kompetencer
vedrgrende cystisk fibrose. Endvidere er det vaesentligt, at det sygeplejefaglige personale
er fagligt opdateret bl.a. for at kunne give personer med cystisk fibrose den vejledning og
information af hgj kvalitet, som de har brug for.
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Der findes ikke en uddannelse eller efteruddannelse vedrgrende cystisk fibrose i Dan-
mark for personale, der varetager sygepleje af personer med cystisk fibrose. Undervis-
ning og opleering af fx sygeplejersker i sygdommen foregar som sidemandsoplzering,
kombineret med undervisning varetaget af andre faggrupper. Med henblik pa at sikre god
kvalitet i denne kompetenceudvikling er der behov for leering pa kurser o.l. Desuden vare-
tager sygeplejerskerne opleering/instruering af familierne i inhalationsapparatur/inhalatio-
ner. | den forbindelse kunne der med fordel indgas et samarbejde mellem de to cystisk
fibrose centre.

Kompetenceudviklingen kan ligeledes ske ved deltagelse i konferencer o.l. med fokus pa
cystisk fibrose. Ved deltagelse i de nordiske mgder i netveerksgruppen Scandinavian Cy-
stic Fibrosis Nurses (SCFN) er der endvidere mulighed for i feellesskab at udvikle syge-
plejen samt udveksle viden og erfaringer. Desuden er der pa den arlige europaeiske cy-
stisk fibrose konference (ECFS) seerskilte sessioner for sygeplejersker.

Eftersynet viser, at der bar veere fokus pa:

o Opretholdelse af de tvaerfaglige teams i centrene med kompetencer og viden
om cystisk fibrose, herunder at de fordeles pa flere personer, og med en sam-
menseetning tilpasset de lokale forhold

o Fordeling af den leegefaglige ekspertise pa flere personer aktuelt og generati-
onsskifte i centrene med henblik pa fremtidig leegefaglig ekspertise i cystisk fi-
brose

o Tilstreekkelig adgang til kompetencer i centrene til psykologbistand ved behov

o Tilstraekkelig adgang til kompetencer i centrene til socialradgiverbistand, blandt
andet i forhold til stagtte og koordinering med de samarbejdende kommuner om
de kommunale ydelser

o Mulighed for udvikling af fysioterapeuters kompetencer vedrgrende respirati-
onsfysioterapi samt specifik behandling og treening malrettet cystisk fibrose,
herunder ved relevante kurser og internationalt samarbejde

o Tilstreekkelig adgang til specialiseret erneeringsindsats ved dieetist i centrene

o Styrkelse af sygeplejefaglige kompetencer til vurdering af behov hos personer
med cystisk fibrose, til radgivning og opleering i behandlingen samt til at yde
psykosociale indsatser, herunder til dem der har seerlige udfordringer
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6. Organisering og samarbejde

6.1. Det tveerfaglige samarbejde

Der er de senere ar indfgrt nye opgaver og metoder, og fremover kommer der nye til.
Dette har medfart, at der er et overlap mellem de faggrupper, der varetager konkrete
opgaver. Eksempelvis foretager flere faggrupper end tidligere lungefunktionsundersg-
gelser bade ved hjaelp af spirometri og andre specialundersggelser. Tidligere blev de
alene varetaget af fysioterapeuter, men nu varetages de af et tvaerfagligt team bestaende
af bade af bioanalytiker/fysioterapeuter, sygeplejersker og humanfysiologer. Fysiotera-
peuterne udfgrer slimmobilisering og hosteteknik, men teamet samarbejder om respira-
tionsunderstgttende behandling, herunder om inhalationsteknik, opleering og behand-
lingsraekkefalgen.

Et tveerfagligt team baseret pa et sddant meget integreret samarbejde mellem teamets
forskellige fagpersoner kaldes et transdisciplineert samarbejde, hvor hver fagperson i tea-
met mestrer flere faglige tilgange til den enkelte patient og understgtter de gvrige fag-
gruppers arbejde efter at have modtaget supervision. Ved sadan en hgj grad af tveerfag-
lighed kan der opnas et niveau i samarbejdet, hvor fagpersoner overlapper hinanden i
opgavelgsningerne, hvilket kan veere ngdvendigt i en travl hverdag.

Der bgr veere fokus pa at muliggare yderligere integreret samarbejde i centrenes team,
herunder hensigtsmaessig opgaveglidning mellem faggrupperne. Det kunne eksempelvis
veere opgaveglidning fra sygeplejersker til sekreteerer ift. koordinering af forlgbene.

Pa centrene afholdes der aktuelt multidisciplinsere teamkonferencer (MDT) i den enkelte
afdeling, og MDT-konferencer for alle ansatte i hele cystisk fibrose centret, men det er en
udfordring at afholde dem i tilstreekkeligt omfang. De to centre samarbejder pa tvaers og
falger vejledninger baseret pd samme europaeiske guidelines mv. Der afholdes laegefag-
lige telekonference mellem de to cystisk fibrose centre ca. manedligt. Arligt afholdes der
et nationalt mgde for begge cystisk fibrose centres tveerfaglige teams, hvor retningslinjer,
behandlinger og patient-cases mv. evalueres og diskuteres.

Den veesentligste samarbejdspartner uden for cystisk fibrose centrene er de mikrobio-
logiske afdelinger. En stor del af de manedlige kontroller er rettet mod opsporing og
overvagning af lungeinfektioner hos personer med cystisk fibrose, hvilket kreever et
seerligt teet samarbejde med hgijt specialiserede kliniske mikrobiologiske afdelinger.
Det ggres ved, at der afholdes mikrobiologiske konferencer hver eller hver anden uge,
samt lgbende telefonkontakter fx ved fund af bakterier, som patienten ikke tidligere har
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haft, samt ved spgrgsmal om antibiotisk behandling, infektionshygiejne og kontrol. Des-
uden afholdes ugentlige rantgenkonferencer, manedlige konferencer om henvisning til
bihulekirurgi og faste mgder med specialleeger i lungesygdomme efter transplantation.
Nogle mader m& ngdvendigvis forega ved feelles nationale konferencer (MDT). Endvi-
dere er der et tvaerfagligt samarbejde i forbindelse med overgange i forlgbet.

Pavirkninger af gvrige organsystemer, ud over lungerne, varetages ligeledes af centre-
nes team, men ved sveerere sygdom ogsa i samarbejde med specialleeger og faggrupper
inden for andre fagomrader. Se bilag 4 for en oversigtlig beskrivelse af, hvordan de for-
skellige organsystemer kan pavirkes, hvem der samarbejdes med i forhold til disse samt
hvilke omrader de forskellige samarbejdspartnere har fokus pa.

Ligesom inden for centrene er der udfordringer i forhold til rekruttering, kontinuitet og
sikring af overdragelse af hgjt specialiseret viden om cystisk fibrose inden for nogle af
de involverede specialer uden for centrene. Det er desuden en udfordring, at mange
personer med cystisk fibrose oplever, at de ved indlaeggelser uden for centrene mgder
et personale, savel leeger og sygeplejersker samt andre aktgrer fx pa daginstitutioner og
skoler, der har meget lidt kendskab til cystisk fibrose, og personer med cystisk fibrose
bliver derfor ofte eksperten i sygdommen. Nogle fagpersoner fra centrene underviser og
yder allerede radgivning til personale uden for centrene, hvilket der bar vaere fokus pa
en udbygning af.

6.2. Det tveersektorielle samarbejde

Et godt samarbejde pa tveers af sektorer er desuden ngdvendigt for behandlingen af per-
soner med cystisk fibrose. Det drejer sig om samarbejdet med hjemkommunerne, egen
laege samt gvrige relevante tilbud.

6.2.1. Samarbejdet med kommunerne

Personer med cystisk fibrose kan modtage stgtte fra kommunerne til tabt arbejdsfortjene-
ste, fuld kompensation for medicinudgifter, tilskud til kost, vask/tgj og transport m.v. Det
varierer, i hvilken grad personer med cystisk fibrose har ret til kommunalt tilskud, af-
heengig af, hvilke kriterier den geeldende lovgivning pa omradet szetter for tilbud om til-
skud. Dertil fremgar det ogsa af lovgivningen, at der altid skal laves en konkret og indivi-
duel vurdering af det enkelte barns behov, hvorfor der kan veere forskel pa, hvilken hjzelp
det enkelte barn og familie kan tilbydes.
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Centrene hjeelper ofte personer med cystisk fibrose og deres pargrende med at sgge til-
skud fra kommunen, safremt de ikke selv har overskud eller forudsaetninger til at kunne
s@ge. Dette kraever socialradgiver med viden om cystisk fibrose i centrene. Der er desu-
den dokumenteringskrav ift. at opna tilskud, og nogle tilskud skal Igbende dokumenteres
jf. lovgivningen. Cystisk fibrose centrene skal derfor ogsa falge op pa disse lgbende.
Dette indbefatter, at centrene udarbejder mange statusattester (nogle kommuner beder
om en ny hvert ar jf. gaeldende lovgivning) samt underretninger, hvis et barns psykiske og
fysiske trivsel skannes at veere i fare. Ved vurderet mistrivsel forsgger centret derfor farst
at indkalde til et netvaerksmgde, typisk med foraeldre, kommune, skole/daginstitution,
hvilket er tidskreevende.

Familier, der far stgtte i forbindelse med tabt arbejdsfortjeneste, har mulighed for at bruge
mere tid pa behandlingen af deres barn, hvilket medvirker, at barnet kan opnéa bedre lun-
gefunktion og normal vaegt. Dette er understgattet af forskningen pa omradet. | vurderin-
gen af, om familierne kan tildeles statte i forbindelse med tabt arbejdsfortjeneste, bar der
saledes ses pa barnets behov over tid, sa der ogsa er fokus pa at forebygge, at barnets
lungefunktion og veegt ikke falder igen.

Unge personer med cystisk fibrose overgar til ny tilskudsordning, nar de bliver 18 ar, og
der er ofte behov for hjeelp til ansggning af dette. Nogle personer med cystisk fibrose ar-
bejder fuld tid (med en 856 ordning ved sygefravaer), men mange har job med flextid. En-
kelte har behov for egentlig pension, igen noget som personer med cystisk fibrose oftest
har behov for hjeelp til at sgge om.

Ved hjemmebehandling med intravengs antibiotika kan den kommunale hjemmepleje eller
akutteam i enkelte tilfeelde veere involveret. Dette kan dog kun lade sig gare, hvis der er en
aftale herom mellem centrene og den kommunale hjemmepleje. | langt de fleste tilfeelde
star patienten/paragrende dog selv for administrationen af denne del af behandlingen.

6.2.2. Samarbejde om treeningstilbud uden for centrene

Patientgruppen modtager saedvanligvis fysioterapi pa centrene, og derudover samarbej-
des der tvaersektorielt i forhold til den fysiske traening, herunder koordinering med gvrige
treeningstilbud i andre regqi, i relevant omfang. Det er veesentligt, at personer med cystisk
fibrose har mulighed for individuelle traeningstilbud i lokalt regi, men det er aktuelt en ud-
fordring at kunne daekke denne del af deres behov for treening.

Almen praksis kan henvise en borger med cystisk fibrose til vederlagsfri fysioterapi Det er
dog kun den del af malgruppen, der har et sveert fysisk handicap som fglge af cystisk fi-
brose, som er omfattet af denne ordning, jf. Sundhedsstyrelsens vejledning om adgang til
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vederlagsfri fysioterapi (2019). Der bgr veere opmaerksomhed pa, at disse patienter ofte
har brug for individuel fysioterapi, fordi sygdommen begreenser dem i at deltage i generel
holdtreening pga. deres nedsatte lungefunktionsevne og smittefaren. Vejledningen for ve-
derlagsfri fysioterapi giver mulighed for individuel fysioterapi for denne gruppe af patien-
ter. Derudover er cystisk fibrose centrene forpligtede til at udarbejde og sende en genop-
traeningsplan til kommunen, hvis der i forbindelse med ambulant kontakt eller indlaeg-
gelse er et leegefagligt begrundet behov for genoptraening?, og kommunerne kan desu-
den visitere til vedligeholdende treening efter servicelovens § 86. Inden for disse rammer
bar treeningen tilretteleegges pa baggrund af en individuel vurdering af funktionsevne,
motivation, behov samt ressourcer.

6.2.3. Almen praksis

Almen praksis har en begraenset rolle i forhold til personer med cystisk fibrose. Ved mis-
tanke om cystisk fibrose kan egen laege blive involveret i henvisning til videre udredning.
Egen leege varetager desuden akut opstaet sygdom eller anden sygdom ikke relateret til
cystisk fibrose. Bgrn med cystisk fibrose ses ogsa ved almindelige forebyggende bgrne-
undersggelser inklusive vaccinationer. Samtidigt kan egen lsege have en rolle for hele fa-
milien som stgtte til en kronisk syg bade ved diagnose og gennem livsforlgbet. En forud-
seetning for det gode samarbejde med almen praksis er blandt andet, at centrene frem-
sender epikriser/ambulante notater lgbende med orientering om forlgb og behandling fx
om, at det almindelige vaccinationsprogram skal fglges.

6.3. Internationalt samarbejde

Cystisk fibrose er en sjeelden sygdom, og derfor er det vigtigt med mulighed for at indga i
internationalt samarbejde med henblik pa kvalitetsudvikling af omradet, blandt andet i for-
hold til at opna faglig viden om handtering og behandling af personer med cystisk fibrose.
Danmark er meget engageret i internationalt samarbejde om forskning i sygdommen, om
behandlingsanbefalinger og om overvagning af behandlingsresultater i de forskellige
lande. Gennem medlemskab af European Cystic Fibrosis Society (ECFS) er Danmark
med til at udvikle leegefaglige konsensusdokumenter om ’best practice’ for behandling af
forskellige aspekter af sygdommen. ECFS samarbejder med den Nord Amerikanske Cy-
stic Fibrosis Foundation (CFF) med henblik pa at ensarte behandlingsanbefalinger og i
feellesskab veere med til at vurdere nye behandlingstilbud samt deltage i de ngdvendige
kliniske afprgvninger af nye behandlinger. Desuden har centrene et teet samarbejde med
cystisk fibrose centre i bade Norge og Sverige (Scandinavian Cystisk Fibrosis Study

2 https://www.retsinformation.dk/Forms/R0710.aspx?id=202249
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Consortium - SCFSC) med mgder to gange arligt om feelles forskningsprojekter og med
henblik p& at drafte behandlingsprotokoller.

Desuden har den europeeiske-, den nordamerikanske-, den canadiske, den australske og
den engelske cystisk fibrose forening udpeget en international antimikrobiel arbejds-
gruppe med henblik pa at udarbejde retningslinjer for antibiotika-resistens bestemmelse
og antibiotikabehandling af personer med cystisk fibrose, som de danske kliniske mikro-
biologer specialiserede i cystisk fibrose er repraesenteret i.

Eftersynet viser, at der bar veere fokus pa at sikre:

o Styrkelse af centrenes tveerfaglige samarbejde samt samarbejdet med andre rele-
vante specialer, herunder mulighed for afholdelse af tveerfaglige konferencer
bade internt pa sygehuset og pa tvaers af landet

o Mulighed for undervisning, radgivning og oplysning om cystisk fibrose mv. til fag-
personer pa andre sygehusafdelinger, i skoler og dagsinstitutioner myv. af fagper-
soner

o Oprustning af det tvaersektorielle samarbejde ved adgang til socialradgiverbistand
i centrene i forhold til koordinering med de samarbejdende kommuner om de
kommunale ydelser til personer med cystisk fibrose og deres pargrende.
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7. Retningslinjer og data

7.1. Retningslinjer, vejledninger mv.

De to cystisk fibrose centre har udviklet en raekke vejledninger, instrukser og patientfor-
lgbsbeskrivelser. Flere af dem er udarbejdet i et samarbejde mellem centrene, og der ar-
bejdes fortsat pa yderligere feelles vejledninger med henblik pa at ensarte det faglige ind-
hold i behandlingen i landet. Der findes saledes regionale retningslinjer for handtering og
behandling af cystisk fibrose, som generelt er baseret pa retningslinjer o.l. fra European
Cystic Fibrosis Society (7-14). P& nogle omrader vedr. cystisk fibrose er der endnu ikke
udarbejdet vejledninger eller feelles retningslinjer.

Fysioterapeuterne anvender de internationale fysioterapi vejledninger udfgrt af ECFS fys-
gruppe. Derudover udarbejder de treeningsvejledninger og -programmer med fokus pa
udholdenhed og styrketreening samt pa thorax-mobiliserende og holdningskorrigerende
gvelser.

Endvidere har de mikrobiologer, der arbejder med cystisk fibrose, et teet samarbejde med
de infektionshygiejniske enheder mhp. udvikling og vedligeholdelse af retningslinjer om
infektionskontrol og -forebyggelse.

Der bar veere fokus pa at sikre en national ensartning af indsatserne — og dermed for
yderligere feelles retningslinjer, sa personer med cystisk fibrose har adgang til det samme
faglige indsats i hele landet, som tilbydes efter behov. Organiseringen af tilbuddene kan
veere forskellig.

7.2. Data vedr. cystisk fibrose

Registrering af cystisk fibrose hos den enkelte patient foregar som al anden diagnosere-
gistrering, og indberettes til Landspatientregistret. Ud over de seedvanlige indberetninger
til Landspatientregistret er data fra alle personer med cystisk fibrose i Danmark blevet re-
gistreret i Det Danske Cystisk Fibrose Patientregister siden 2000. Registeret inkluderer
alle malinger af lungefunktion (FEV1, FVC), hgjde, veegt og BMI (z-score), antibiotikabe-
handling — bade intravengs, oral og inhalationer, dyrkningsresultater af luftvejssekret, de-
but af kronisk infektion og debut af diabetes, allergisk bronchopulmonal aspergillose
(ABPA), mv. Formalet med databasen er at overvage udviklingen i patientpopulationen
og sygdomsprogression hos personer med cystisk fibrose samt effekten af indfgrelse af
nye behandlingstiloud pa sygdomsudviklingen. Samtidigt bruges det til at sammenligne
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kvaliteten af behandlingen mellem de to centre i Danmark og med andre europaeiske
lande samt til forskning. Data bruges ogsé i behandlingsgjemed, da de giver et samlet
overblik over den enkelte patients forlgb af infektioner og komplikationer.

Alle data er allerede tilgaengelige fra rutinemaessige undersggelser. Det er dog ikke mu-
ligt at foretage dataoverfgrsel fra patientjournaler automatisk, og data skal i et stort om-
fang indtastes manuelt i databasen, hvilket tager tid. En gang arligt samles data fra Rigs-
hospitalet og Aarhus Universitetshospital, og overfares derefter til den europeaeiske
ECFSPR register.

Der er et potentiale i udvikling af en tveerfaglig national database, som kan gge automati-
sering af dataindsamling, kan sikre nemt overblik for alle involverede faggrupper og hvor-
fra data kan treekkes direkte med henblik p& anvendelse i den daglige kontakt med per-
soner med cystisk fibrose. Ved etablering af eksempelvis en kvalitetsdatabase vil det
ogsa veere muligt at fglge udviklingen i behandling og effekt direkte pa begge centre.
Etablering af en klinisk kvalitetsdatabase sker ved, at klinikerne sender indstilling derom
til RKKP, hvis bestyrelse derpa beslutter, om databasen skal etableres.

Der er behov for at undersgge naermere, hvilken form for national database vedrgrende
cystisk fibrose, der er den bedste lgsning, herunder beskrivelse af hvilke behov en natio-
nal database skal kunne opfylde.

Eftersynet viser, at der bgr veere fokus pa:

o Udvikling af feelles standarder og retningslinjer med henblik p& national ensart-
ning af indsatsernes faglige indhold

o Vedligeholdelse af eksisterende database og udvikling af en tveerfaglig national
database vedrgrende cystisk fibrose.
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Bilag 1: Tabel over patienter med cy-
stisk fibrose

Patienter med cystisk fibrose

Af tabel 1 fremgar det, at der i 2017 var der 509 borgere i Danmark med diagnosen cystisk fi-
brose, hvor af ca. 5% var 50 ar eller derover.

245 af de 509 borger med cystisk fibrose er kvinder, hvilket svarer til 48 pct.

Tabel1 Antal borgere i Danmark og antal borgere i Danmark med cystisk fibrose
fordelt pé ken og alder, 2017

Begge Kvinde Mand

Alle borgere Borger med CF  Alle borgere Borger med CF  Alle borgere Borger med CF

0-4 270.453 47 131.676 24 138.777 23
5-9 297.947 58 144,907 28 153.040 30
10-14 317.041 60 154.841 30 162.200 30
15-17 192.875 30 94.188 16 98.687 14
18-24 471.612 98 230.025 48 241.587 50
25-29 316.157 56 154.583 30 161.574 26
30-34 270.157 37 133.124 17 137.033 20
35-39 283.944 B85 141.237 15 142.707 18
40-44 335.944 39 167.633 17 168.311 22
45-49 356.402 24 177.108 7 179.294 17
50+ 2.162.651 27 1.126.284 18 1.036.367 14
TOTAL 5.275.183 509 2.655.606 245 2.619.577 264

Kilde: Forebyggelsesregisteret 2001 - 2017

Note: Alle borgere i 2017 er afgreenset til personer med dansk statshorgerskab i 2017 (STATKODE="5100" og AAR = 2017). Bor-
gere med cystisk fibrose, er "Alle borgere” graenset yderligere med, at de har haft en relevant aktionsdiagnose i drene
2008 til og med 2017 (ADIAG = DE84*) pd Rigshospitalet (1301) eller Aarhusuniversitets hospital (6620).
Aldersgrupperne er ud fra personens alder ultimo 2017.
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Bilag 2: Kommissorium for arbejds-
gruppen

Arbejdsgruppe til eftersyn af omradet vedrgrende cystisk fibrose

Sundhedsstyrelsen skal hermed anmode om udpegning af medlemmer til en arbejdsgruppe til ud-
arbejdelse af eftersyn vedrgrende omradet for cystisk fibrose.

Undersggelsen vil blive igangsat med afseet i en drgftelse af emnet primo 2018 med involvering af
relevante specialer og lseegevidenskabelige selskaber. Undersggelsen planlaegges at foreligge me-
dio 2018.

Sundhedsstyrelsen nedseetter derfor en arbejdsgruppe, der skal radgive i forhold til undersggelsen
af omradet vedr. cystisk fibrose.

Baggrund

Cystisk fibrose er en kronisk arvelig sygdom, som iseer angriber lunger og fordgjelsessystem og for-
arsager nedsat vaekst. Der er omkring 200 bgrn og 300 voksne med cystisk fibrose i Danmark. Den
forventede levetid, som i dag er over 30 ar, er steget betydeligt siden 1970erne og forventes fortsat
at stige.

Alle nyfadte er siden 1. maj 2016 blevet screenet for cystisk fibrose via heaelblodprgven.

Personer med cystisk fibrose vil fra starten blive fulgt og behandlet i cystisk fibrose centrene pa
hhv. Rigshospitalet og Aarhus Universitetshospital i Skejby.

Fra de to cystisk fibrose centre er der tidligere — i 2009 og 2013 — udgivet to officielle rapporter.
Rapporterne har belyst forskellige aspekter ved sygdommen og dens behandling i Danmark, blandt
andet patientantal, ken, samt kliniske data for veekst, lungefunktion og infektioner. Der er ikke siden
udgivet vejledninger eller anbefalinger pad omradet.

Arbejdsgruppens opgaver

Arbejdsgruppen skal radgive Sundhedsstyrelsen om status for omradet med fokus pa:

e  Seerlige problemstillinger, udfordringer og behov i indsatsen i forhold til bgrn og vok-
sen med cystisk fibrose.

e  Fremadrettede udfordringer pd omradet samt mulige lgsninger.
Radgivningen skal have fokus pa felgende omrader:

¢ Indsatser til bgrn, unge og vokse med cystisk fibrose gennem hele forlgbet: forebyg-
gelse, behandling, rehabilitering og palliation
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e Patientforlgbet pa tveers af sektorer

e Data pa omradet, herunder anvendelse og monitorering.

Udover faglig radgivning kan arbejdsgruppemedlemmer blive bedt om at bidrage med mgdeoplaeg og
skriftlige bidrag.

Eftersynet vil ikke omfatte medicinsk behandling, hvilket derfor ikke indgar som en del af arbejdsgrup-
pens radgivningsopgave.

Arbejdet skal munde ud i en kortfattet statusrapport. Arbejdsgruppen drgfter og kommenterer pa
udkast til rapporten undervejs i processen.

Organisering af arbejdet
Sundhedsstyrelsen nedseetter en fagligt bredt sammensat arbejdsgruppe bestaende af falgende
repreesentanter:

Dansk Lungemedicinsk Selskab (1)

Dansk Paediatrisk Selskab (1)

Dansk Thoraxkirurgisk Selskab (1)

Dansk Selskab for Klinisk Mikrobiologi (1)

Dansk Selskab for Almen Medicin (1)

Dansk Selskab for Palliativ Medicin (1)

Infektionsmedicinsk Selskab (1)

Dansk Selskab for Fysioterapi (lungefysioterapeut) (1)

Danske Sygepleje Selskab (1)

Danske Regioner/repraesentanter fra regionerne (1/2 — en repraesentant fra hhv. Region
Midtjylland og Region Hovedstaden)

o KL og/eller repraesentant fra en kommune (1/2)

¢ Danske Handicaporganisationer (1 fra Cystisk Fibrose Foreningen)
o Sundhedsdatastyrelsen (1)

Sundhedsstyrelsen varetager formandskab og sekretariatsfunktion for arbejdet.

Sundhedsstyrelsen udarbejder udkast til statusrapporten forud for mgderne, som arbejdsgruppen
drgfter og kommenterer pd. Dagsorden og beslutningsreferat udsendes cirka en uge far og efter ma-
dets afholdelse.

Tidsplan
Der forventes afholdt i alt 3 mgder i arbejdsgruppen i perioden fra marts til juni 2019. Mgdedato-
erne fremgar af udpegningsbrevet.

Forud for farste arbejdsgruppe made vil arbejdsgruppemedlemmerne blive bedt om at beskrive og
fremsende seerlige problemstillinger og mulige lgsninger. Dette input skal kvalificere mgderne og
arbejdet i arbejdsgruppen.

Eftersynet sendes i hgring i ugerne 19, 20 og 21. Sundhedsstyrelsen forventer at offentliggare ef-
tersynet i september 2019.
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Arbejdsgruppens sammenseaetning

Marianne Skov, Dansk Peediatrisk Selskab

Peter Skov Olsen, Dansk Thoraxkirurgisk Selskab

Helle Krogh Johansen, Dansk Selskab for Klinisk Mikrobiologi
Christine Benn Munck, Dansk Selskab for Aimen Medicin
Sgren Jensen-Fangel, Dansk Selskab for Infektionsmedicin
Tavs Quvist, Dansk Selskab for Infektionsmedicin

Majbritt Pressfeldt, Danske Sygepleje Selskab

Hanne Vebert Olesen, Region Midtjylland

Per Jargensen, Region Hovedstaden

Mia Francis Ferneborg, KL

Helle Ousted, Cystisk Fibrose Foreningen

Mathilde Barington, Sundhedsdatastyrelsen

Rikke Gravlev Poulsen, Danske Regioner

Lue Katrine Drasbaek Philipsen, Dansk Selskab for Fysioterapi
Tacjana Pressler, leder af Center for Cystisk Fibrose, Rigshospitalet
Michael Perch, Dansk Lungemedicinsk Selskab

Inge Eidemak, Dansk Selskab for Palliativ Medicin

Fra Sundhedsstyrelsen:

Cecilie luul (formand)
Agnethe Vale Nielsen
Mette Mgller Karsten
Nina Juul Eskildsen
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Bilag 3: Specialfunktioner jf. geeldende
specialevejledning

Der er fglgende specialfunktioner vedrgrer cystisk fibrose jf. geeldende specialevejledninger:

Peediatri
Som hajtspecialiseret funktion pa Rigshospitalet og Aarhus Universitetshospital varetages "Cystisk
fibrose”.

Infektionsmedicin

Som hgijtspecialiseret funktion pa Rigshospitalet og Aarhus Universitetshospital varetages "Transiti-
onsforlgb og behandling af voksne med cystisk fibrose, i teet samarbejde med intern medicin: lunge-
medicin og paediatri’

Lungemedicin

| specialevejledningen for lungemedicin star der: "Patienter med cystisk fibrose varetages i hgjtspeci-
aliserede centerfunktioner, som omfatter bade bgrn og voksne. Disse funktioner er aktuelt placeret i
paediatrisk og infektionsmedicinsk regi. Patienterne skal samles i centraliserede behandlingsforlgb i
samarbejde mellem relevante specialer, herunder intern medicin og paediatri.”

Klinisk Mikrobiologi
Som hgijtspecialiseret funktion pa Rigshospitalet og Aarhus Universitetshospital varetages "Tolkning
og radgivning vedrgrende funktioner hos patienter med cystisk fibrose”.

Radiologi
Som hgijtspecialiseret funktion pa Rigshospitalet og Aarhus Universitetshospital varetages "Cystisk
fibrose hos barn, i teet samarbejde med paediatri”.

Thoraxkirurgi vedr. lungetransplantation
Varetages som hgijtspecialiseret funktion p& Rigshospitalet.
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Bilag 4: Oversigt over cystisk fibrose
centrenes samarbejdspartnere

Oversigt over omrader, hvor CF-Centrene har udvalgte samarbejdspartnere med seerlig CF-

viden pa det geeldende omrade

Involvering af samarbejdspartnere

i forhold til organ

Beskrivelse

Fokusomrader

Lunge
Klinisk mikrobiologisk afd.

Statens Serum Institut
Respirationscenter @st/Vest
Transplantations center/
Thoraxkirurgisk afd

Intensiv afdeling

Lungemedicinsk afdeling (AUH)

Virus, svampe og bakteri-
elle
lungeinfektioner

Respirationsinsufficiens

Respirationsinsufficiens

Diagnostik og behandling

NIV, hjemme CPAP og BiPAP
behandling

Lungetransplantation

Udredning til lungetransplanta-
tion

Mave/tarm
Gastroenterologisk afd.

Bgrnekirurgisk afd. RH/OUH

Mave-tarmkirurgisk afdeling

Malabsorption

Obstipation
Fordgijelsesproblemer med
ileus-gekvivalent

Sveerere vitamin og jern-
mangel (som fx ved kort-
tarmssyndrom efter MI)
Medfgdt mekonium-ileus
(MI)

Refluks

Diagnostik og behandling

Operation

Anlaeggelse af ernaerings-
sonde (PEG)

pH maling

Anlaeggelse af ernaerings-
sodne (PEG) hos voksne

Knogle
Endokrinologisk afdeling

Afdeling for Vaekst og Reproduk-
tion/Bgrneendokrinologer

Diabetes mellitus og
Osteoporose

Veekstproblemer

Insulinbehandling
Monitorering og behandling af
lavt BMD

DXA scan

Lever
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Bgrnehepatologer

Hepatologisk afdeling

Leversygdom:
Levercirrose, esofagusvari-
cer

Galdesten

Diagnostik, monitorering og
behandling

Levertransplantation

@vre luftveje
@re-naese-hals afdeling

Nasale polyper og bihulein-
fektioner
Nedsat harelse

Bihuleoperation (CAS-FESS)
Fjernelse af polyper
Audiometri

Nyre
Bgrne-nefrologer

Nefrologisk afdeling

Nyrefunktionspavirkning
Toxisk, diabetes- og trans-
plantationsrelateret
hypertension

Diagnostik og behandling

Dialyse
Nyretransplantation

Bevaegeapparat
Bgrne-reumatologer

Reumatologisk afdeling

CF-gigt

Diagnostik, monitorering og
behandling inkl. med immun-
modulatorer

Ledpunktur

Reproduktion (primeert voksen-
afd.)

Fertilitetsklinikken, Gynaekolo-
gisk/Obstetrisk

Afdeling

Klinisk Genetik afdeling,

Nedsat fertilitet

Undersggelser af fertilitet
Hormonel behandling, monito-
rering i graviditet.

Genetisk radgivning.

Fysioterapi
CF kyndige fysioterapeuter

Sekret ophobning, fald i
lungefunktionen og nedsat
fysisk aktivitet

Sekret mobiliserende behand-
ling

Styrkelse af respirations mu-
skulatur

Traening

Kost
Erneeringsenheden/diaetist

Darlig ernzeringstilstand
Malabsorption
Vitamintilskud

Ernegeringsvejledning

Psykologi
Psykolog med kendskab til CF

Psykisk belastning: kronisk
sygdom

/begraensninger/ forkortet
forventet levetid
Depression

Samtaler/terapi
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Coping strategier
Compliance problemer
Sociogkonomisk
CF kyndig socialradgiver Sociale/gkonomiske pro- Réadgivning

Kontakt til kommuner

Klin. Fysiologisk afdeling
Klin. biokemisk afdeling
Klin. genetisk afdeling

Monitorering

Uddannelse
Udgifter i forbindelse med
sygdommen
Kompensation for nedsat
arbejdsevne
Pension
Palliation
Palliativt team (PABU, RH)) Smertebehandling Réadgivning
Seerlig pleje Hjemmebesgg
Enhed for Lindrende Behandling Besgg under indleeggelse
(AUH) Vurdering
Diverse undersggelser
Radiologisk afdeling Diagnostik Rgntgen, HRCT, OOA, tarm-

passage
UL lever

EDTA clearence

Svedtest

Undersggelse af CFTR mutati-
oner, radgivning
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