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Forskningsnyt

- fra den nordamerikanske CF-kongres 1999

Generelt om basal-
defekten og muta-
tionsklasser ved CF

- forsgg pd at cendre
klasse-2 CF-mutationer til
klasse-4 CF-mutation.

I den éarlige nordamerikan-
ske CF-kongres — den 13. i
rekken, som fandt sted i
Seattle 7.-10. oktober 1999 —
var der i dr ca. 3.000 delta-
gere. Det er helt utroligt
mange deltagere for en sa
lille sygdom som cystisk fi-
brose med kun ca. 70.000
patienter verden over. Det
skyldes naturligvis, at der fo-
regar megen forskning om-
kring CF, og at CF pa mange
mader har veret en model-
sygdom. Mange forskere i de
specialer, der bergrer CF
som fx. cellefysiologi og ge-
netik, har gennem de senere
ar gerne villet bidrage med
viden for at kunne bidrage
til den forhdbentligt ultima-
tive Igsning til en langt mere
direkte behandling -drsags-
behandling)- af cystisk fibro-
se end det, vi kender i dag —
symptomdampende be-
handling. Derfor bliver bade
den europziske og den
amerikanske kongres ogsd
stgrre og stgrre for hvert 4r,
der gar.

Da man i 1989 fandt (klo-
nede) CF-genet, gav man det
tilhgrende genprodukt — det
protein, som CF-genet ko-
der for, navnet CFTR (Cy-
stic Fibrosis Transmem-
brane Regulator protein).
Man skal siledes vaere op-
maerksom pd, at betegnelsen
CFTR dakker over den kor-
rekte version af genproduk-
tet, — altsd det protein, som

normale mennesker danner
naturligt i cellerne, mens
det hos cystisk fibrose-pati-
enter ikke fungerer eller
fungerer forkert. Det er
maske lidt forvirrende, at
man anvender et navn, hvori
indgir navnet "CF” pd be-
tegnelsen for den korrekte
version af genet, men sidan
er det nu engang, idet man
farst ved kloning af CF-ge-
net i 1989 blev man op-
maerksom pd, at det er net-
op det protein, som i
ukorrekt form forirsager CF.

CF-genet er et meget stort
gen, og allerede i 1989 un-
drede man sig over, at det er
sa stort, som det er tilfeldet.
I forvejen var man klar over,
at det mdtte vaere et protein,
der sad i cellemembranerne,
og at det matte transportere
klorid.

Man var klar over, at det
havde en slags styrefunktion
i at dbne og lukke kloridka-
nalen i cellerne, men dets
sammenstning, stgrrelse
og placering i cellemenbra-
nerne mindede om en grup-
pe af store transportmoleky-
ler, der kan transportere
langt stgrre stoffer end sma
klorid-ioner. P4 grund af
molekylets store stgrrelse
fandt man det ikke sandsyn-
ligt, at fejlen udelukkende
var en styrefunktion i forbin-
delse med at dbne og lukke
kloridkanalen.

Der er pa nuverende tids-
punkt fundet over 850 for-
skellige CE-mutationer, altsd
forskellige defekter i arvean-
legget pa det store CFTR-
protein, der give cystisk fi-
brose. Mutationerne kan
man klassificere (1-5) efter

hvilken konsekvens, det har
for cellerne, at der er en fejl
i CFTR-proteinet.

Nir en celle skal produce-
re et protein, leser cellen

~ N DD

AF ERIK WENDEL

(pa baggrund af prasen-
tationer pa kongressen
samt indleg pd danske

CF-drsmgder og familie-

kursus af overlege Chri-
stian Koch/RH og profes-
sor P. O. Schigtz/SK)

Molecular Consequences o
CFTR Mutations

den genetiske kode i celle-
kernen, hvorefter den laver
en kopi af koden. Bagefter
laver cellen en kopi af kopi-
en, og det er denne kopi,
der kommer ud i cellen for
at udfgre en given funktion.

Klassel-mutationer fgrer
til, at den genetiske kode
inde i cellerne slet ikke af-
leses. Der bliver ikke lavet
noget som helst inde i cel-
len. Denne fejlfunktion kan
man ikke ggre noget ved, og
man skal nok heller ikke
gore sig forhabninger om, at
det vil lykkes pd et senere
tidspunkt.

Klasse 2-mutationer afles-
er den genetiske kode i cel-
lekernen og laver kopier af
koden, der transporteres ud
i cellen, men her stopper
funktionen. Cellerne har de-
res egen kvaliteteskontrol,
der opdager, at proteinet er

behzftet med en fejl.
Kontrolmekanismen ned-
bryder og fjerner det defek-
te protein, inden det bru-
ges. Denne kvalitetskontrol i
cellerne er til stede hos alle
mennesker, og den er uhyre
vigtig, fordi det er cellernes
egen mdde at forhindre fejl
inde i ’7menneskefabrikken”.

Ved klasse 3-mutationer
godkender cellernes kon-
trolsystem det defekte
CFTR-protein og det kom-
mer ud til cellemembranen,
men det fungerer ikke — det
abner og lukker ikke klorid-
kanalen.

Klasse 4-mutationerne
derimod er en lille gruppe
af mutationer, hvor det de-
fekte CFTR-protein bdade
slipper forbi kontrolsyste-
met og nir ud til cellemen-
branen, hvor det fungerer
delvist. Men selv om det kun
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fungerer delvist, giver det
patienterne med klasse 4-
mutationer en fordel frem
for patienter med klasse 1-3.
mutationer. Det interessante
ved klasse 4-mutationerne
er nemlig, at man eksempel-
vis ud fra det europ=ziske re-
gister for cystisk fibrose
(ERCF-Epidemiological Re-
gistry for Cystic Fibrosis) har
kunnet samle alle de patien-
ter i Europa (175 i alt), der
har den milde klasse 4-mu-
tation. Ved sammenligning
af denne gruppe med de pa-
tienter, der har svaerere mu-
tationer, ser man, at der
blandt patienter med klasse
4-mutationer er ferre med
pseudomonas-infektion el-
ler de fir det senere end hos
de andre klasser. Klasse-4
CF'ere har generelt set ogsa
et mindre behov for pancre-
asenzymer, og deres vagt og
trivselsindex er ogsd hgjere
end hos de sverere mutatio-
ner.

Endelig er der klasse 5-mu-
tationer. De er meget sjeld-
ne, men her lykkes det fak-
tisk cellerne at producere
om end kun lidt — sd dog en
lille mange normalt CFTR-
protein.

En stor del af praesentatio-
nerne pa kongressen be-
skeftigede med klasse 2-mu-
tationer, hvor forskerne
malrettet forsgger at andre
ved cellernes kontrolmeka-
nisme, sa de lader det defek-
te CFTR-protein slippe ud til
cellemembranen — frem for
at gdelegge det med det
samme inde i cellerne. Man
prgver med andre ord, om
man pa en eller anden made
kan blinde/snyde cellernes
kontrolsystem i klasse 2-mu-
tationerne, si de lader det
defekte protein slippe fordi
og derved komme til at ligne

klasse 4-mutationer.

Blandt klasse 2-mutatio-
nerne er den hyppigste af
dem alle "Delta F508”. Hvis
det viser sig muligt at pille
ved klasse 2-mutationerne,
vil det have stor betydning
for danske CF-patienter,
hvor denne mutation er til
stede hos 95-98% af patien-
terne.

Hvad angir luftvejsproble-
merne ved CF arbejder man
ud fra den antagelse, at nog-
le kloridkanaler er lukkede,
hvorved der er problemer
med at lukke salt ud af cel-
lerne. Derved kommer der
ikke si meget vand med ud,
og nir man stadigvaek laver
slim, vil der vaere en over-
vaegt af slim men for lidt
vand, hvorved slimet bliver
liggende pa overfladen af
cellerne som noget ”sejt
stads”, som de sma fimrehar
har svaert ved at transportere
vek (den mucociliere clea-
rings transport).

Bakterier, der lander i luft-
vejene, har gode vekstbetin-
gelser i dette slim. De sztter
sig fast og gror i kolonier og
spreder sig i luftvejene.
Kroppen ser bakterierne
som noget fremmed og for-
sgger at bekempe dem ved
at producere antistoffer og
sakaldte adeceller, der skal
fi bugt med bakterierne.
Men det har de svert ved
hos CF.patienterne, hvorfor
der opstir en betendelses-
reaktion, og i denne proces
frigives en masse enzymer,
som forsgger at sla bakteri-
erne ihjel. Nir denne pro-
cess stir pd i lang tid, ode-
legges lungevavet gradvist.

Meget tyder dog pd, at
dette samspil ikke er helt si
enkelt endda, men endnu
ved man ikke pracist, hvil-
ken forbindelse der er mel-
lem forandringerne i de
nedre lufveje og arsagen til,

at CE-patienter far bakteriel-
le lungeinfektioner. Man
kender andre sygdomstil-
stande, hvor patienterne
ogsd har svart ved at holde
luftvejene rene, men hvor
hyppigheden af stafylokok-
og pseudomonasinfektion
ikke er sda karakterisktisk
som hos CF. Man har derfor
sveert ved at tro, at det alene
skyldes nogle @ndringer i
klorid-ionerne og man ven-
ter stadig pd at finde den
pracise forklaring pd, hvad
det er, der er galt med vand-
og elektrolytindholdet pa
overfladen i cellerne i luftve-
jene — og hvad kan man ggre
for at normalisere det hos
CE-patienterne. Blandt for-
skerne er der endnu ikke
enighed om disse forhold,
og der er stadigvek en mas-
se spgrgsmaltegn. Hvis man
ser postivit pd det, sd er der
stadig en raxkke uudforske-
de muligheder indenfor CF.

I drevis har man vidst, at CF-
patienter udskiller for me-
get salt i sveden, men i dag
ved man, at CFTR ihvertfald
laver mere end blot at trans-
portere klor ved udfgrsels-
gangen i svedkirtlerne. Det
er meget tenkeligt, at CFTR
i de andre organer, hvor det-
te proterin ogsda optraeder i
cellemembranerne  (bug-
spytkirtlen, leveren, luftveje-
ne), der har andre og maske
meget vigtigere funktioner.
Man ved ogsd, at CFTR i de
nedre luftveje regulerer an-
dre kanaler, der involverer
pumper, der transporterer
natrium-ioner frem og tilba-
ge. Og madske har det ogsa
indflydelse pd nogle kalium-
pumper.

Miske regulerer CFTR
ikke bare klor, som det selv
transporterer, men er maske
en stgrre regulator, som re-
gulerer ogsd andre kanaler
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rundt omkring i cellemem-
branen.

Endelig er der det lille
nggleord, pa engelsk pro-
cessing, som dzkker den
proces, hvor koden til et
protein afleses i cellens
DNA. Cellerne producerer
en kopi af koden, og pa bag-
grund af kopien laver cellen
endnu en kopi, der bliver til
et protein, som skal trans-
porteres ud og sxtte sig pa
rette plads. Alt dette er en
ret kompliceret proces i cel-
lerne, som CFTR mdske ogsd
pavirker.

Det er et kompliceret pus-
lespil, men der kommer fle-
re og flere brikker til spillet,
og i den sidste ende nédr
man sikkert — med tdlmodig-
hed - et fuldstendigt bille-
de.

Fatty Acids -

fede syrer

Den store forskningsnybed
pd den amerikanske CF
kongres

Fede syrer er molekyler, der
hgrer til gruppen af fedtstof-
fer. Alle celler er omgivet af
en cellemembran. Denne
membran er opbygget af
fedtstoffer, og fedtet i mem-
branen er delvis flydende.
Der er en slags indre dyna-
mik i membranen, der hol-
der fedtet sammen og ggr
den bevagelig/fleksibel, si
der kan transporteres ting
igennem membranen bide
indefra og udefra.

Vi kender det ogsda fra
hudplejeprodukter. En cre-
me skal vere fed fr at kunne
trenge ind i huden, — med
andre ord, hvis man skal
transportere noget igennem
en cellemenbran, sa skal det
vare oplgst i fedt. Det inter-
essante i relation til CF er, at
vi netop ved, at der er et



Potential Role of Fatty Acids
in the Pathogenesis and
Treatment of Cystic Fibrosis

Juan G. Alvarez MD. PhD

Beth |srael Deaconess Medical Center
Harvard Medical School

problem med transporten
over cellemembranen.

Om de fede syrer ved vi, at
de er indblandet i det, man
kalder inflammation (be-
tendelsesreaktion) og ud-
skillelse af slim fra cellerne.
Begge disse ting spiller som
bekendt en uhyre vigtig rol-
le hos CF. Vi ved ogsd, at
fede syrer spiller en central
rolle i cellemembranernes
funktion, idet de regulerer
cellemembranens Traffick-
ing (transporten ind/ud over
cellemembranen) og celle-
membranens Fluidity (hvor
flydende cellemembranen
er).

Indenfor CF er der en
rekke forskere, som igen-
nem drene har interesseret
sig for fede syrer, en af dem
er svenske professor Birgitta
Strandvik. Det startede alle-
rede i 1960'erne, og man
har i mange ar vidst, uden at
det direkte har noget med
CF at ggre, at hvis man hos
kyllinger tager de essentielle
fede syrer fra dem, sa bliver
de syge i lungerne. Man har
ikke kunnet pdvise, hvorfor
de blev syge, men man har
altsd set, at de fede syrer
spiller en vesentlig rolle for
funktionen i lungerne.

Man kunne fristes til tro,
at hele problemet med CF
og de fede syrer skyldes, at

CF patienterne har darlig
optagelse af fede syrer gen-
nem kosten, da patienterne
som bekendt udskiller fedt i
affgringen. Man kunne anta-
ge, at patienterne blot skulle
have flere enzymer og
miske et fedtsyre- kosttil-
skud, og sa skulle den sag
vere klaret. Men sadan er
det ikke. De ndringer, man
ser hos CF-patienterne, har
ikke noget med kosten at
gore, men skyldes selve syg-
dommen. Det nytter altsd
ikke at kgbe og spise et fedt-
syrekosttilskud som eksem-
pelvis fiskeolie. Det, der ska-
ber problemet, er en defekt
i selve fedtsyre-omsatnin-
gen hos CF patienter.

Man har ogsd i mange ar
vidst, at der i plasmaet (den
del af blodet, der er tilbage,
néar de rgde blodlegemer er
fiernet) hos cystisk fibrose
patienter er en ubalance
mellem nogle bestemte fedt-
syrer.

Hvis man undersgger de
sdkaldte CF-relaterede orga-
ner (lunger, lever, bugspy-
tkirtel) hos patienterne, fin-
der man, at der er for meget
af en fedtsyre kaldet AA, som
pavirker slimproduktion og
betendelsesreaktionen.

Man finder ogsd, at der er
underskud af en anden fedt-
syre kaldet DHA, som pavir-

ker hvor meget AA-fedtsyre,
der er i cellemembranen. De
to fedtsyrer arbejder i et
sikaldt “feed back” system,
hvor de gensidigt pavirker
hinanden.

Denne viden var grundla-
get for det nye og virkeligt
interessante om fede syrer,
som blev prasenteret pa
den amerikanske kongres.
Forskerne har nemlig pavist,
at der ogsa i cellemembra-
ner i dyremodeller (CF-mus,
ogsa kaldet “knockout” mus,
se senere afsnit) er en uba-
lance mellem fedtsyrerne AA
og DHA. Mzngden af AA-
fedtsyre er forgget og DHA
er nedsat, ganske som hos
CF patienterne. Det tyder
derfor pa, at denne ubalan-
ce er direkte koblet til
cystisk fibrose, og det peger
i retning af, at CFTR som tid-
ligere navnt ikke kun er vig-
tig for transporten af klorid-
ioner, men ogsd for andre
funktioner i cellerne som
for eksempel at bestemme
sammensatningen af fedtsy-
rer i cellemembranerne.

Forskerne har derfor hos
CF-musene forsggt at rette
ubalancen mellem AA og
DHA ved i forsgg at tilsztte
store mangder DHA for at
lgfte DHA niveauet op til AA
og derved skabe balance i
tingene. Resultaterne viste,
at nir det kom balance mel-
lem AA og DHA, sia blev
celleforandringerne hos CF-
musene nzrmest normalise-
ret, og man fandt, at beteend-
elsestilstanden pa overfla-
den af cellerne blev mindre.
Normaliseringen skete kun,
nar man tilsatte DHA alene,
og ikke ndr man tilsatte DHA
sammen med andre fedtsy-
rekombinationer, eksempel-
vis EDA, som det findes i fi-
skeolie. Hvis man tilsatte
andre fedtsyrer, blev ubalan-
cen ovenikgbet varre.

Det store spgrgsmadl er nu,
om CF-patienterne ligesom
CF-musene vil opleve en
normalisering af celleforan-
dringerne, hvis de ogsa fir
tilfgrt DHA. Forskerne reg-
ner med det, men vi skal
vare klar over, at det drejer
sig om forsgg pa mus, og
mus er som bekendt ikke
mennesker. P4 den anden
side dbner dette op for en
ny og meget lovende form
for en direkte arsagsbehand-
ling af CF med et allerede
kendt stof. Men endnu en-
gang fir vi brug for tilmo-
dighed.

Pa kongressen blev det
oplyst, at der foregir en om-
fattende forskning i samar-
bejde mellem medicinalfir-
maet Genzyme og Cystic
Fibrosis Foundation (den
nordamerikanske CF-fore-
ning) om udvikling af et
praparat, som man hidber at
have parat til kliniske pati-
entforsgg om ca. 1 ar.

Immunrespons-gener
Gener, der er bestemmende
for, bvordan man tackler
infektioner

Vi ser ofte, at sgskende-pati-
enter med CF — med samme
mor og far og altsi dermed
har samme mutationer, ikke
er lige syge. Det henger for-
mentlig sammen med sa-
kaldte immunresponsgener,
som er gener, der bestem-
mer kroppens forsvar over-
for infektioner. Disse gener
kan variere fra person til
person - ogsa mellem
sgskende. Det er det samme
fenomen, som opleves i fa-
milier, hvor nogle i familien
altid bliver syge af influenza,
mens andre nasten hver
gang slipper fri eller maske
kan ngjes med feber i et par
dage.
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Disse immunresponsge-
ner spiller en rolle for, hvor-
dan den enkelte person
tackler sine lungeinfektio-
ner. Det drejer sig om en hel
gruppe af arveanleg, som
ogsd undersgges fgr trans-
plantation med henblik pa
vaevstypeforenelighed. Im-
munresponsgenerne arves
ikke sammen CF-genet.

Et meget aggressivt im-
munforsvar kan vaere godt i
nogle sammenhange, — hvis
man feks. ellers er rask og
far influenza; men hvis man
har cystisk fibrose og far en
kronisk pesudomonas infek-
tion, er det knapt sia godt
med et aggressivt immunfor-
svar. Nar kroppen opdager
en infektion som pseudo-
monas, reagerer den ved at
forsvare sig med antistoffer,
der retter sig malrettet mod
pseudomonas. Pseudomo-
nas-bakterien forsgger pa
sin side at forsvare sig selv
ved at gemme sig i slimet pa
cellernes overflade i lunger-
ne og ved at kapsle sig ind i
en serlig hinde (biofilm).
Denne situation kan nzer-
mest sammenlignes med en
skyttegravskrig, som vi ken-
der det fra 1. verdenskrig.
Kroppen forsgger at ned-
kempe infektionen ved at
sende bomber og granater
(enzymer og antistoffer)
mod bakterien, mens pseu-
domonas-bakterien sgger at
undgd skytset fra kroppen
ved at gemme sig i skytte-
gravshuller.

De granater, der ikke ram-
mer direkte ned oven i bak-
terierne, rammer slagmar-
ken (lungevaevet) og laver
store granathuller. Ved et
kraftigt bombardement over
lang tid kommer der mange
huller i slagmarken, og lun-
gevaevet gdelegges altsd
gradvist. Vi har dermed det,
man kalder en immun-kom-

T
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plexreaktion.  Erfaringen lidt mere aggressive hos

med CF og pseudomonas-
infektion viser, at mange
pseudomonas-antistoffer gi-
ver en dirligere prognose.
Selve forlgbet af cystisk fi-
brose haznger siledes sam-
men med flere ting. Dels
den CF-mutation, man her —
dels den behandling, man
fir — og dels hvordan ens
immunresponsgener kan
modificere sygdommen.

MBL

MBL hgrer til i et af de nye-
re forskningsprojekter fra
Danmark, som pd kongres-
sen i Seattle blev prasente-
ret af specialleege, dr.med.
Peter Garred, Vevstypelabo-
ratoriet pa Rigshospitalet.

MBL (mannose-bindende
lectin) er et af de generelle
antistoffer, som vi har fra
fgdslen. Det er et primitivt
molekyle i blodet, der retter
sig mod virusinfektioner.
Det virker altsd ikke speci-
fikt mod de typiske CF-lun-
geinfektioner forirsaget af
stafylokokker, pseudomo-
nas etc.

MBL hgrer til den gruppe
af gener, som man kalder
"modifier genes” (gruppen
af andre gener, som ogsi har
indflydelse pd, hvordan cy-
stisk fibrose udvikler sig hos
den enkelte).

Man ved i dag, at ca 1/3 af
hele befolkningen har et
meget lavt indhold af MBL i
blodet, uden at de derved
bliver syge af det. MBL er da
heller ikke et generelt pro-
blem for cystisk fibrose,
men den tredjedel af patien-
terne, som har lavt MBL og
som samtidig har en pseu-
domonasinfektion, der "kg-
rer hirdt pd”, er alt andet
lige lidt darligere stillet.
Virusinfektioner er mdske

denne lille gruppe, hvilket
derved mdske pavirker pse-
domonasinfektionen i nega-
tiv retning. Men det er kun
en lille brik blandt mange,
og man har endnu ikke har
fyldestggrende viden her-
om.

P4 de danske mgder rejste
nogle familier spgrgsmalet,
om stoffet er til radighed for
behandling og fik det svar, at
det endnu kun kan udvin-
des af plasma og derfor er
vanskeligt tilgeengeligt.

Knockout mus
Hvordan man laver en mus
med cystisk fibrose

Udgangspunktet for en
”’knockout mus” er, at en
mus fra naturen hind ikke
har cystisk fibrose, men mus
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F508). Det genmanipulere-
de &g fra hunmusen befrug-
tes med sadceller fra en
hanmus, og ud af dette kom-
mer et antal museunger
med et CF-arvelanleg (CF-
anlaegsbarermus). To CF-an-
leegsbarermus parres, og re-
sultatet bliver et antal cystisk
fibrose-mus med hver to
cystisk fibrose-gener, et fra
musefar og et fra musemor.
De knockout-mus, man kan
lave, har ikke helt de samme
cystisk fibrose-typer, som vi
kender fra mennesker. Mu-
sene har hovedsagelig mave-
tarmproblemer og er ikke sa
syge i lungerne, men det er
en dyremodel, som kan give
nyttig forskningsviden, fordi
man eksempelvis kan analy-
sere musenes cellemembra-
ner, som vi har set det med
forskningen omkring de
fede syrer.

High-Throughput Screening

' —-'!“

har kloridkanaler som raske
mennesker. Man tager der-
for et &g fra en almindelig
hunmus. Zgget indeholder
alle musens arveanlag.
Derefter finder man det ar-
veanleg i musecellen, som
koder for kloridkanaler.
Man gdelegger musens ar-
veanleg (man knockout'er
det) og erstatter det med et
CF-arveanlaeg fra et menne-
ske (eksempelvis Delta

High-Throughput
Screening

En ny, burtig og ubyre effek-
tiv mdde at teste enkeltmo-
lekylers indvirkning pd CF-
celler.

Dr. Bonnie Ramsey, Seattle,
omtalte pd kongressen en
ny metode, hvormed man
utrolig hurtigt kan teste
umaddeligt mange stoffer for
en mulig effekt pd for ek-



sempel CF-celler. Princippet
er, at man tager tusindvis af
cystisk fibrose-celler og dyr-
ker dem pa plastplader med
sukker, si de har naring til
at gro. Dernast tager man
eksempelvis 100 flasker med
hver 100 specialiserede mo-
lekyler pad basis af sakaldte
sektormolekyler, hvor man
kun har zndret ganske lidt
pa bindingerne i molekyler-
ne. En dribe fra hver flaske
placeres pa af CF-cellekultu-
rerne, og man kan si maile,
om der er kommer ®ndrin-
ger i cellernes evne til at
transportere klor. Hvis der
er en reaktion pa en af celle-
kulturerne, tager man ind-
holdet fra den pigaldende
flaske og deler flasken op de
100 enkeltkomponenter,
som flasken indeholder. De
100 enkeltkomponenter de-
les derefter ud pd 100 nye
CF cellerkulturer, si ender

man op med det molekyle,
der pavirker kloridtranspor-
ten i CF-cellerne. Det hele er
automatiseret og udfgres af
robotter og computere, sa
man pd en formiddag kan
teste tusindvis af molekylers
indvirkning pa CF-cellerne.

Ny medicin til
behandling af
pseudomonas-
infektion hos CF
Et af de nyeste produkter,
som var genstand for megen
omtale under kongressen,
og som i denne tid markeds-
fores kraftigt i USA og
Europa, er TOBI, der produ-
reces af medicinalfirmaet
PathoGenesis i Seattle. TOBI
har i USA status af Orphan
Drug og er en ny re-designet
udgave af tobramycin til in-
halationsbrug.

Det er altsd ikke en nyhed,

at man kan inhalere tobra-
mycin. Det har vi gjort i
Danmark igennem de sene-
ste 5 ar, selv om stoffet op-
rindelig blev udviklet til
intravengs behandling i for-
bindelse med infektionsbe-
kaempelse.

Det nye er, at TOBI er en
sxrlig form for tobramycin,
der er specielt designet til
inhalationsterapi i forbin-
delse med pseudomonas in-
fektion. TOBI leveres i en
ferdigblandet  oplgsning
(300mg / 5ml) i smd plastik-
ampuller (som vi kender det
fra Pulmozyme), og det kan
holde sig i 28 dage uden for
kaleskab.

Set i forhold til inhalation
med tobramycin er der ikke
noget, der tyder pd, at TOBI
skulle vere anderledes. Til
gengzld er TOBI utviltsom
vasentligt lettere at handte-
re for patienterne, da man

blot behgver at knzkke en
plastikampul ved inhalation,
frem for selv at skulle blan-
de tobramycin op i injekti-
onsglas med sterilt vand og
saltvand, som vi ggr det i
dag.

CF-kongres pa nettet
Illustrationerne i artiklen er
dias-praesentationer, som vi
sd dem under foredragene.
De og andre kan ogsa findes
pa Internet pd den ameri-
kanske CF-forenings web-
side: www.cff.org. Klik
HIGHLIGHTS - hvor fore-
dragene med tilhgrende
diasbilleder i de tre store
Plenary Sessions bade kan
ses og hgres, hvis man har
Microsofts Officepakke/97
med PowerPoint.

1

-,_-!1-'. Vi Y B rrams
Y .
g e

ity Fitwosg "F..‘-'-_., o

0y Ir."',.. EM HISTORIE G

JACOR OG MATHIL DS

tif. 4594 8282.

Malebog
genop-
trykkes

P4 arets familiekursus blev vi opfordret til at gentage
oplysningen om, at der findes en malebog om bgrn
med CF, som er velegnet til oplysning i skoleklasser.
Malebogen er fremstillet af Janssen-Cilag A/S, som
oplyser, at den er under genoptryk og vil fremkomme
igen snarest i det nye ir. Man kan bestille malebogen
(fx. et klassesxt) ved henvendelse til Janssen-Cilag pa
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Birgitte Mortensen bar cystisk fibrose — men det bindrer bende ikke i at dyrke idrcet:

Hun Ileb Bornholm Rundt
o I tropisk regn

BORNHOLMS
TIDENDE -
18.08.1999:
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1999. Birgitte me
Tidende 18. august Jreduirs
denne artikelfmtlogg’;’l;fklg; i ulgebladet HJEMMET den 25. oktober
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A Kim Hodm
Birgitte Mnrtu:tnen.,. 33 i,
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ange med cystigly fibrose liskor
derfor af gy, heTgimange] O -
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Hua valgie
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at 'Im-rh;n_- LT Bl NI, g
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men jog ville jlke Eive op. Nir
man &p 2ve, far BIAG &5 Jern '-'Jljl.-'.
T Riger Spar to bl mli
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drig :-31.' er blevet Pakket jnd vl
af sne firmldng,
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ning til, at man gmaede, dy g var
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tet fit for fighy

- ."'.iunllulu..' tager jegr hver dag
nogle pepmaxker Bom lganer gli.
Men og gar, at man fir hostppg.
Fld_'hm.'u, som ellers mangler.

gt Lsen hiher TR |
&l ﬂu 'hll'l'.llﬂ-"hﬂ-nhn i
flere af gine sygpdoms elley misd p
it dyrke sport

- Nogle gar det, men ok ikke =
mMegot som Wig, mon andre FLATY-
ber viljen til dpt.

Kommer igen
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& |k lengere end 50 kilameter

tures | sumilags.

=Nl var farsts FAng, fop or
med, of jeg var meged siolt, dy jeg
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~ Hvis jog ville det, tror jeg Roadt,
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Birgiits Mortenssg opfardrer
andre med oystisk fibrose tj] ni
dyrke idrms som et middel meg
den frygiody Junﬂn«n}rgdgm,

Fotges: Carston Buch

CYSTISK FIBROSE 499



AF METTE SCHMIDT

Torsdag d. 26. august i ar
var Hanne og jeg sat pa
en spazndende opgave: Vi
skulle holde foredrag for
medicinstuderende pi Ar-
hus Universitet om patien-
tens syn pa gen-etik og ge-
netik.

I alt 150 studerende pa 2.
semester havde lige haft tre
ugers intensivt kursus i ge-
netik. Nu ville de gerne
mgde en rigtig egte levende
patient og hgre, hvad deres
nyopndede viden betyder i
praksis. De studerende var

-

Gen-undervisning for
studerende

delt op i tre grupper, og
Arhus Universitet havde ind-
budt repraesentanter for 3
forskellige sygdomme, hvor
vi skulle fortelle den ene
gruppe pd 50 studerende
om cystisk fibrose.

Fgrst lagde jeg ud med at
fortelle om sygdommens ar-
sag, symptomer og behand-
ling. Derefter fortalte jeg
min personlige historie om,
hvornir jeg blev opdaget,
hvordan min barndom med
cystisk fibrose var, og hvor-
dan jeg oplever det at have
en kronisk sygdom.

Publikum sad meget stille
og lyttede utrolig opmaerk-
somt. Inden jeg gik videre til
naste punkt, opfordrede jeg
de studerende til at aftbryde
med spgrgsmdl af alle slags.
Jeg fortalte om CF’ernes
fremtidshdb, genterapi og
om hvor langt forskningen
indtil nu er ndet. Min per-
sonlige fremtid med et @gn-
ske om at fi bgrn fgrte til en
gennemgang af teknikker

som anlegsbarerscreening,
fostervandsdiagnostik  og
preimplantationsdiagnostik.
Undervejs kom der flere
spargsmidl fra salen. De per-
sonlige spgrgsmal, der mest
gik pd mine holdninger til
disse muligheder, besvarede
jeg, mens Hanne tog sig af
de mere faktuelle ting.
Dermed blev det Hannes
tur. Hun fortalte, hvordan
og hvorfor hun havde varet
med til at starte foreningen
og om det daglige arbejde i
sekretariatet. Derefter gen-
nemgik hun, hvordan fore-
ningen har arbejdet for poli-
tisk opmazrksomhed og
offentlig debat om gentek-
nologi, organtransplantati-
on, patentdirektivet og po-
pulationsscreening. Hun
fortalte ogsd om udviklingen
inden for forskningen, og
undervejs krydrede hun
med blandt andet citater fra
en forsker om pressens om-
tale af udviklingen af gente-
rapi — og saimand ogsa en

lysbilledserie om Rip, Rap
og Rup som genforskere.

Den sidste halvdel af fore-
draget udartede sig mest til
en dben debat. De unge stu-
derende virkede under hele
forlgbet meget interessere-
de og nysgerrige, og de stil-
lede mange spgrgsmal. Isaer
organtransplantation ville
de gerne diskutere, selvom
det var lidt uden for emnet.
Men ogsd sp@rgsmdl af mere
personlig karakter om vores
holdninger til forskellige eti-
ske problemer. Deres delta-
gelse var i det hele taget im-
ponerende i betragtning af,
at de ikke fik en eneste pau-
se i Igbet af de to timer, og
at de skulle til eksamen da-
gen efter...

Da vi havde afsluttet sean-
cen, blev vi budt pa frokost
af en af de leger, der havde
stdet for arrangementet. De
var positive over forlgbet og
foreslog os at komme igen
til januar...

Fif om

P4 en CF-forazldreaften love-
de jeg at skrive om et par fif
til, hvordan man kan fi ti-
den til at gd, nir man har
valgt at passe barnet hjem-
me.

Disse legepladser er belig-
gende i Kgbenhavn og er
det, der kaldes offentlige
legepladser med beman-
ding:

Gunlggsgade legeplads,
Islands Brygge, Amager.
Bus 12, 13, 40.

bornepasning

Breddegrund 8, Amager.
Bus 9, 12, 13.

Bondehuset,
Pederlykkesvej. Bus 34.

Christianshavn legeplads,
Volden. bl.a. bus 8.

Derudover er der mange
foreldre, der har wvalgt at
passe deres barn/bgrn hjem-
me. Vi mgdes her og der, for
at bgrnene kan fi nogle
gode venner at lege med.

Har du lyst til at hgre lidt
mere om, hvordan ens hver-
dag kan stimuleres legemas-
sigt, ndr du gir hjemme med
dit barn, er du meget vel-
komme til at ringe pa tlf

32964748 efter klokken 19.
Mange bilsener fra
Charlottte Westi

Tak

Hillerod

Endnu engang far CF
en stor hjzlpende

hand fra jazz'en i
Hillerad. Efter
JAZZTELTET

pa arets
Kraeemmermarked
kom der 50.000 kr. til
foreningens arbejde.
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AF ERIK WENDEL

den nordvestlige del af

USA var Seattle i dagene
7.-10. oktober 1999 rammen
om den drlige nordameri-
kanske CF-kongres med
over 3.000 deltagere fra
USA, Latinamerika og Euro-
pa, bla. ogsd 18 deltagere
fra Danmark.

Efter ansggning fik jeg be-
vilget midler til at kunne
deltage i Seattle-kongressen,
hvor der var et stort antal fo-
redrag. Nogle blev afviklet i
store plenumsessioner for
alle deltagere, mens andre
fandt sted i lidt mindre side-
Igbende sessioner. Pa kon-
gressen var der ogsd ca. 600
videnskabelige  arbejder,
som blev praesenteret i po-
sterform, dvs. ophangt som
"plakater".

Oversigtsforedragene vi-
ste hurtigt, at i 10-dret for
fundet af CF-genet er der
stadig ikke noget gennem-
brud i genterapi-forsggene.
Der er endnu lang vej til ma-
let, og der er brug for endnu
mere forskning.

Der er dog andre lyspunk-
ter at spore i CF-behandlin-
gen, nemlig fede syrer.
Emnet blev i Seattle presen-
teret pd en stor plenum-
session og er efterfglgende
blevet omtalt for danske CF-
familier af de to CF-center-
chefer Christian Koch og
Oluf Schigtz pa drsmg@derne
i Kgbenhavn og Arhus samt
pa weekendkurset for CF-fa-
milier i november. Se artik-
len Forskningsnyt side 3.

Nogle af de emner, jeg i
Seattle kiggede pd med “pa-
tientgjne”, var sgskende,
parforhold, lungetransplan-
tation og ventelister samt
lungefysioterapi. I det fgl-
gende afsnit har jeg samlet

rd ol
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News in Brief

fra den 13. nordamerikanske CF-kongres

korte uddrag herom til ori-
entering for danske CF-pati-
enter og -familier, men be-
maerk, at dette afspejler
amerikanske forhold og ikke
i alle tilfelde kan sammen-
lignes direkte med danske
forhold.

Saskende til
CF-patienter
Sgskendeproblematikken er
interessant, fordi sgskende
folger hinanden gennem
hele livet, og fordi alle
sgskende gennemlever man-
ge fglelsesmassige faser
sammen: kaerlighed, had,
leg/aggression, misundelse,
konkurrence, sammenhold
— ganske som raske sgsken-
de gor det indbyrdes.

Flere undersggelser har dog
vist, at raske sgskende til CF-
patienter (les: sgskende til
patienter med alvorlige livs-
truende sygdomme) er
mere opmarksomhedssg-
gende og konfliktskabende
end sgskende i familier
uden alvorlige sygdomme.

Raske sgskende opfatter
ofte forzldrenes behand-
lingsfokus pa det syge barn
som noget, der gar fra dem,
og de ser det som egentlig
forskelsbehandling.

De ser og accepterer fgrst
foreldrenes behandlings-
indsats, nir den syge CF-
sgsken er relativt darlig som
folge af sygdommen. I den-
ne fase er de ogsd bevidste
om, at det kunne have vaeret
dem selv, der var i den syge
sgskens situation.

De stgrste risikofaktorer
for darlig s@skendekontakt
er a) forskelsbehandling, b)
man tenderer til skubbe det
raske barn ud af dagligda-
gen, ¢) man begrenser fami-
liens aktivitetsmuligheder
alene ud fra hensyn til den

syge sgsken og d) darlig
kommunikation i familen.

Den bedste forebyggelse
mod negativ sgskendekon-
takt er at inddrage hele fa-
milien pa et tidligt tidspunkt
og skabe forstielse blandt
raske sgskende for behand-
lingsbehovet og den faktiske
tid, der skal bruges pd be-
handling.

Med CF i familien ma man
ikke glemme det raske barns
behov i en rask hverdag, —
man ma huske, at der kan
vare forskel pd, hvad den ra-
ske sgsken og CF-barnet
magter — og darlig samvittig-
hed ma ikke dominere.

Perspektiver ved
parforhold

Ved parforfold mellem CF-
patienter og raske partnere
skal man vare opmarksom
pa, at CF- patienter har haft
et helt liv til at tilpasse sig
sygdommens krav og graen-
ser modsat partneren, der
skal venne sig til en ny di-
mension i tilverelsen. CF-
patienten kender kun CF-
livet, og CF-patienten er ge-
nerelt afklaret om fremtidi-
ge usikkerhedsmomenter
(kriser i CF-sygdommen)
modsat partneren, der fgrst
skal til at begynde et liv med
CF og handtere CF-livet
sammen med partnerens
eget sikaldte raske liv.

CF saxtter stort preg pa
dagligdagen som alle andre
alvorlige livstruende syg-
domme, og familen skal fin-
de en fxlles tilpasning/lige-
vaegt mellem normaltliv og
CF-liv. Generelt er partnerne
meget villige og gode til at
stgtte op om CF-patienten.

Et problem i familierne
kan opstd, hvis CF-patienten
over tid blive fysisk darligere
og meget tret.

Den raske partner vil da
mere og mere skulle overta-
ge den overordnede styring
af familien og den praktiske
dagligdag: CF-patienterne
kan da reagere ved at fgle, at
deres ego/personlige verd i
familien nedbrydes. De fg-
ler, at de mister ansvar, og
der opstir hyppige stress-
situationer mellem partne-
ren og CF-patienten.

Den raske partner skal
vaere meget bevidst om, at
det kan vaere ngdvendigt at
nedjustere/begrense hans
eller hendes aktiviteter til ni-
veau med CF-patienten for
at skabe en fellesnevner for
dagligdagen og dens mulig-
heder.

Til gengxld skal CF-pati-
enterne vare uhyre op-
maerksomme pd, at en rask
partner har brug for "rum”
og frihed i parforholdet for
at realisere sine egne mal, sd
partneren ikke oplever en
total sygeliggarelse af hans
eller hendes eget liv.

Hvis CF-sygdommen skri-
der negativt frem, er det vig-
tigt, at begge parter ggr sig
realistiske overvejelser om
nutidige og fremtidige over-
vejelser med hensyn til gko-
nomi, bgrn etc.

Kommunikation mellem
partnerne er yderst vigtig,
men man skal ikke overfgre
konklusioner og lgsnings-
modeller fra andre CF-par-
forhold direkte pa ens eget
CFE-parforhold. I stedet skal
man sgge at angribe eventu-
elle problemstillinger ud fra
et individuelt perspektiv, da
der ikke er to parforhold, der
er ens. Individet, det indivi-
duelle parforhold, skal re-
spekteres og tilpasses ud fra
de forhold, gnsker og behoyv,
som sygdommen nu engang
byder det enkelte forhold.



Bgrn er svar beslutning
for alle, men for patienter
med alvorlige livstruende
sygdomme er beslutningen
serlig svaer. Miaske ryster
nogle opgivende pa hove-
det, nir forholdvist darlige
CF-patienter har et brand-
ende gnske om at sztte et
barn i verden. Et barn, som
de med stor sandsynlighed
ikke selv ser vokse op. Det
er en af de svaereste beslut-
ninger af alle, men man skal
forstd, at CF-patienter gan-
ske som de fleste menne-
sker her pd jorden ogsd har
et basalt gnske om at efterla-
de sig et spor i tilvaerelsen,
som viderefgrer neste gene-
ration, som generationer
har gjort det for dem.

Uanset hvad, si er det
yderst vigtigt, at man respek-
terer det enkelte pars be-
slutning og overvejelser om
eventuelt at fi bgrn.

Lungetransplantation
— overlevelse

En undersggelse fra North
Carolina baseret pd 9 ars er-
faring med lungetransplan-
tation hos CF-patienter
viser, at 82% af af de trans-
planterede patienter overle-
ver det fgrste ar efter deres
transplantation. 70 % af pati-
enterne er i live efter 2 ir.
59% lever fortsat 5 ar efter
transplanation, og mere end
37% af patienterner er i live
8 ar efter deres transplanta-
tion.

CF-patienter som Syg-
domsgruppe har i gvrigt den
bedste overlevelse ved trans-
plantation set i forhold til
andre sygdomsgrupper.

Psykosociale aspekter
ved ventetiden pa
transplantation

Siden 1988 har situationen
vaeret praeget af en langt
stgrre efterspgrgsel af orga-
ner end det faktiske udbud.
Blandt patienter pa venteli-
ste er der generelt stor usik-
kerhed om, hvem der bliver
udvalgt, og hvor man har ad-

rd ol
T

gang til selve transplantatio-
nen — ud fra savel gkonomi-
ske som kapacitetsmassige
hensyn. I 1998 i USA var der
3.500, som efterspurgte et
organ, mens kun godt 800
blev transplanteret i dret.
Mange patienter pa vente-
liste opfatter venteperioden,
som om livet er sat pd "pau-
se”, og hos patienter, der
venter vasentligt lengere
end forventet, ser man et
nedbrud i patienternes ego.
De fungerer dirligt i den
lange ventetid og begynder
at se transplantationen som
et regulaert kaplgb med ti-
den. Patienterne fgler, at de
langsomt mister kontrollen
over deres liv, og de oplever
angst og panik for ikke at
blive transplanteret i tide og
dg pi ventelisten.
Patientene udvikler en nu-
anceret form for galgenhu-
mor, men efterhinden som
ventetiden bliver l&ngere og
leengere bliver de meget fo-
kuserede pd deres aktuelle
placering pa ventelisten. De
bliver mistenksomme over-
for andre ventelistepatienter
og ser mere og mere venteli-
sten som en konkurrence.

Blandt familier og sgskende
er en stor del meget pavir-
kede af transplantation.
Mange sgskende fungerer
darligt i deres "raske/norma-
le” dagligdag, de er fglelses-
messigt ude af balance, og
familierne er som helhed
meget modtagelige for an-
dre sygdomme og er starkt
pavirkede af stress. Mgdre i
serdeleshed er sterkt pavir-
kede af situationen, men fa-
miliesituationen stabiliseres
vasentligt, nir faedrerne og
familien som en helhed sam-
arbejder og stgtter op om
krisen.

Lungefysioterapi

En undersggelse fra Califor-
nien sggte at afdekke ameri-
kanske CF-patienters indstil-
ling til lungefysioterapi og
deres vurdering af de enkel-

te former for fysioterapi.
Undersggelsen viste, at
patienternes indstilling til
lungefysioterapi  hanger
ngje sammen med deres fy-
siske tilstand. Jo darligere
lungefungtion patienterne
har, desto mere positive er
de overfor lungefysioterapi.
I USA fokuserer man meget
pa begreber som Comfort —
Convenience i forbindelse
med behandling (dvs. hvor
behagelige og hvor lette de
enkelte former for fysiotera-

pi er at bruge). Ikke overra-
skende viste undersggelsen,
at desto mere behagelige og
letanvendelige de enkelte
former for fysioterapi er, de-
sto mere tilbgjelige er pati-
enterne til at bruge dem.
Derimod blev selve effektivi-
teten af de enkelte former
for fysioterapi ikke tillagt
serlig betydning hos patien-
terne i undersggelsen. (PEP-
masken var ikke med i den-
ne undersggelse, da den
ikke er markedsfart i USA).

I CF-blad 2/99 spurgte
Nanna Lund: Har du noget
pa hjerte om CF? — og for-
talte, at hun gerne vil sam-
le CF-familiernes historier
om deres liv med CF i en
bog — “bistorier om, hvor-
dan det var at fd diagno-
sen, om tiden inden diag-
nosen og efter, om at lcere
at leve med CE tricks til at
fda PEP-masken pd, tricks
til at fd medicin ned, mo-
det med bgrneinstitutio-
nerne, konflikter i samlivet
pga. CE moderkagebiopsi,
aborter og preeimplantati-
onsdiagnostik, oplevelser
fra ambulatorierne, sam-
arbejdet med Ieger og
sygeplejersker, hbistorier
fra Pindstrup- og Fdborg-
kurserne, om doden og
angsten for doden eller

fremtiden, om voksne
CF’ere og deres liv, arbejde
og familie.”

Hun opfordrede alle,
som har noget pa hjerte
om CF, til at skri-
ve det ned og
sende det
til hende -
alt muligt,
en flersi-
ders fortel-
ling, et digt, et
medicin-trick pd 2 lini-
er, en vittighed, en tegning

Historier om CF

m.v. — og gerne fra bade
CF-forxldre, bgrn og voks-
ne.

Nanna fortzller, at hun
mu har hgrt fra nogle fami-
lier, “men jeg hiber snart
at fi mange flere indlaeg til
vores bog om CF. Jeg ved,
at det er svaert at fa tid til at
sette sig ned og skrive,
men prgv nu - jeg kan jo
hgre fra folks kommenta-
rer til mig, at alle finder,
det er meget vigtigt. Prgv
at finde en dag i kalende-
ren og set den af til at skri-
ve — ganske som hvis du
skulle ud af huset til et el-
ler andet arrangement. P4
forhand mange tak.”

Skriv og send jeres histo-
rier til:

Nanna Lund
Toftegirdsvej 5,
3500 Varlgse

tlf. 44 47 74 12
nl@navision.com
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Sekretariatsnyt

und-raising er en af de
F aktiviteter, vi gerne vil
opruste. Andre gnsker er fle-
re artikler til bladet og til
websiden om CF-forskning
og behandling — og aflast-
ning af sekretariatet for nog-
le af arbejdsopgaverne, sd
37 timers arbejdsuge er
mere regel end undtagelse
for staben.

Tid koster dog penge,
men der er i arets lgb op-
stdet en mulighed for at gge
aktiviteterne.

I de seneste to r har Erik
Wendel (CF, 36 ir) arbejdet
med europzxiske patientfor-
hold og vil fortsat forestd
netverket European Pa-
tients’ Voice, men han ind-

gdr nu ogsd i CF-staben i ca.
20 timer pr. uge.

Funktionen omfatter dels
vedligeholdelse af CF-websi-
den, dels redaktionsjob med
hovedvaegt pad behandlings-
og forskningsnyt til bladet.
Erik skal desuden arbejde
med fund-raising med bl.a.
inddragelse af lokalgrupper
landet over, si vi kan fa gang
i landsdaxkkende arrange-
menter til fordel for CE. Og
endelig skal han aflaste se-
kretariatet ved at varetage
kontakten med vore samar-
bejdspartnere, eksempelvis
KMS-Kontaktudvalget for
Mindre Sygdomsforeninger,
Transplantationsgruppen,
DSI — De Samvirkende Inva-
lideorganisationer m.fl.

Erik har i det forlgbne ar
opbygget CF-websiden og
dernzst etableret et antal
websponsorater, som har
muliggjort anszttelse til de
nzvnte opgaver, som han
udfgrer fra hjemmet i Snek-
kersten.

En af de opgaver, vi hiber
at kunne skaffe midler til
ved gget fund-raising, er op-
rettelse af en socialridgiver-

funktion, herunder vejled-
ning til vore unge patienter
om uddannelse og erhverv.

Forste centrale fund-
raising aktivitet pa vej
CF-foreningen har netop
indledt samarbejde med
UNITY-gospelkoret om en
rekke arrangementer til for-
del for CF, og CF-familier
landet over vil snart blive
inddraget i bestrebelserne
pa at arrangere lokale kon-
certer med UNITY-koret.

Ved tilfeldigheders sam-
mentref kender koret en af
vore CF-familier og gav et
enestdende tilsagn om at vil-
le hjelpe CF ved stille sig til
ridighed for koncerter til
fordel for CE Dette tilbud
har vi selvsagt taget imod
med kyshidnd, men i arran-
gement af en koncertturné
med UNITY mi vi ngdven-
digvis sgge stgtte i vore CF-
medlemmers  lokalkend-
skab.

Vi opfordrer derfor CF-fa-
milier landet over til at se sig
om i vennekredsen for at
finde de kraefter, som kunne
teenke sig at ville hjelpe CF-

Ferierejser * Forretningsrejser
Individuelle rejser...

Gamle traditioner/moderne principper.

Over 40 &rs erfaring. Stiftet november 1957.
Autoriseret agent for SAS ¢ DSB ¢ Lufthansa *
Maersk Air m.fl. samt agent for stort set alle
transportselskaber og rejsearrangerer.

VIBORG REJSEBUREAU ApS
Dumpen 23 . 8800 Viborg . TIf. 8662 4311

sagen ved at udfgre et styk-
ke arbejde for, at koncer-
treekken kan blive en succes.
Herudover opfordrer vi
til, at man landet over gar i
“tenkeboks” for at skabe
ogsd andre typer af arrange-
menter, som kan give penge
til CF-sagen. Andet sted i
bladet er der omtale af nog-
le tiltag i 1999 i forskellige
byer, som har betydet en
dejlig gkonomisk hjelp til
CF-arbejdet, — men tenk,
hvis der var mange flere
byer pa listen i det kommen-
de ir. Og arrangementer be-
tyder ogsa @get mulighed
for omtale af cystisk fibrose
og er sdledes tillige en var-
difuld hjzlp i oplysningsar-
bejdet. Kort inde i det nye
artusind vil vore medlem-
mer fi opfordring til at del-
tage i nogle reginale mgder
om fund-raising arrange-
menter, og vi hdber, at idéer-

ne vil sprudle.
bwt

Soges:

Pirgrende til voksne CFere

Jeg soger andre pirgrende:
Agtefeller, kerester, samle-
vere/samleversker, som gn-
sker at vaere med til at op-
starte en gruppe, hvor vi vil
kunne mgdes og have sam-
taler/snak/alvor/grin m.m.
Du kan prage indhold - om-
kring det at leve tet pa en
med sygdommen CF.

Jeg foreslar, at fgrste mg-
de bliver sgndag den 6. fe-
bruar 2000 kl. 14.00 pa
adressen: Fredericiagade 73,
1.tv., 1310 Kgbenhavn K.

Besked om fremmgde se-
nest en uge for pa tlf. 3393
6493.

Med venlig bilsen
Dorte Bille



om omtalt under afsnit-
S tet Sekretariatsnyt har
CF-foreningen indledt sam-
arbejde med UNITY-koret,
som bestar af 18-20 unge,
der alle har en hgj musi-
kalsk baggrund.

Koret blev stiftet i 1991 af
den kendte radiomand,
Georg Julin, og allerede in-
den der var gdet to ar, havde
koret optradt pa 100 danske
scener, bl.a. pd steder som
Tivoli, Dyrehavsbakken, Fal-
conercentret, stre Gas-
vark, Holmens kirke og som
backing for Cliff Richard pa
Plenen i Tivoli. Samtidig har
koret ved medvirken adskil-
lige gange pa TV sldet sit
navn fast som et af Dan-
marks mest respekterede og
professionelle gospelkor.
Foruden korets stifter,
Georg Julin, har flere kendte
personligheder veret med i
Unity, bl.a. vejrprofeten
Mikael Jarnvig, der bide
fungerede som konferencier
og sanger, ligesom Bebiane
Bgje, der har turneret med
Finn Ngrbygaard. Hun var
Unitys dirigent i en periode.
I dag er Unity et kor, der har
ndet nye musikalske hgjder
efter at Stig Rasmussen i
1996 tradte ind i koret som
ny dirigent. Stig Rasmussen

Gospelkoret TX-

er operasanger og tidligere
musiklerer pda Mariager
Hgjskole, og han har stor
ekspertise i undervisning af
unge.

Allerede efter et ar udgav
Unity deres fgrste CD. Den
nzeste blev udgivet dret efter,
og var en jule-CD, som blev
lavet i samarbejde med
Danmarks Radios Under-
holdningsorkester. Den tre-
die CD, Footsteps, er det
bedste bud pid korets stil,
som den er i dag. Footsteps
udkom i 1995, og derfor er
tiden snart moden for en ny
udgivelse. Unity har plan-
lagt, at CD nr. 4 skal udkom-
mer i dr 2000.

Ved en koncert med Unity
kan man opleve en fanta-
stisk blanding af popul®re
gospeltoner, rytmiske swin-
gende ballader, kendte ever-
greens, acapellasange og
"syng-med-sange" - i det hele
taget en koncert med opti-
mal underholdningsvaerdi,
intensitet og nerve. Og ople-
velsen bliver ikke ringere af,
at korets medlemmer har en
tro pa dét, som gospelmu-
sikken handler om, nemlig
“det glade budskab”.

Se UNITY-korets hjemme-
side pd adressen www.har-
tig.dk/unity

' .

Det var med stor beklagelse,
at vi modtog budskabet om,
at Jette Juul Jensen (bille-
det) fratridte sin stilling hos
DSI, hvor hun i en arrekke
bl.a. var koordinator for op-
lysningindsatsen om organ-
donation. Dette finder sted i
et samarbejde mellem en

koordinator
fratradt

rekke patientgrupper, som
har behov for organdonati-
on, kaldet Transplanta-
tionsgruppen, og CF og an-
dre har nydt godt af Jettes
ihzerdige arbejde for oplys-
ningskampagnen.

Med utrzttelig iver og stor
ekspertise er Jette “gdet til
sagen”, og meget er da ogsd
lykkedes i d4rene, ikke
mindst takket vare hendes
indsats. Vi kunne have gn-
sket os, at samarbejdet kun-
ne vere fortsat, men sidan
skulle det ikke vere.

Tak, Jette, for mange Aars
verdifuldt arbejde til gavn
for vore patienter.

Hanne Wendel Tybkjcer

Til ly

ke

Helin og Heri

I CF-blad nr. 2/99 fortalte
Helin Rasmussen om, at at
hun efter den fgrste preim-
plantationsdiagnostik  pa
Skejby Sygehus var gravid og
ventede tvillinger.

Den 19. november ned-
kom Helin med to piger pa
henh. 2.600 gr og 3.000 gr.
Begge piger var 47 cm ved
fgdslen og trives fint.

Til lykke til de stolfe foral-
dre og til tvillingernes sgs-
kende Angeli og Jogvan med
familiens nye “guldklum-
per”, som Helin kalder dem.
Billedet viser storesgster
Angeli med érets bedste ju-
legave.
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Eksempler pa-
arrangeme

dig gav mulighed for presse-

til fordel for CF, som samti-
omtale af CF.

Avis

30.07.1999:

18
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‘Overskud gar til fo

I weekenden holder
Lis og Preben
Sarensen
loppemarked.
Overskuddet gar
ubeskaret til

sygdommen cystisk
fibrose.

RSDEY - Omkring 330 barn
og unge lider af sy gdammen
cystlsk fibhrose, CF, som den
ofsd kaldes, er en arvelig
sypdom, faktisk den hypplig-

ste o mest alvorlige. Den
angriber lunger og luftveje-
systemer, der findes Ingen
helbredelse fior sy gdommen.
Gennemandislevealderen er
Pl nuvierende tidspunkt 30
&r. Eneste mullghed for ef
lmngers liv e, e lunger.

Preben o Lis Serensen
fra Mallovenget | Roadby
bliw for 26 Ar siden forsldre
thl en lilke dreng msd cystisk
fibrose, Detl er blandl andet
grumden til at de | wesken-
den holder loppemarked ped
bopalen | Fadby.,

- For ot par dr sldon lave-
de vi ogsd ol loppemarked,

rening

og der fik vi over BM00 kro-
ner ind Ul foreningen. Folk
har varel megel sede til at
lommse med munge forske]-
lige effekter. Skulle der
komime fere ting har vi og-
sil plids til det. Desuden har
vi Bt megel opbakning fra
naboer o arbejdskollegaer.
Maboerne har bagl kage of
vil komme med kuffe her §
wistkenden, forlaller Lis Sa-
rensen. Samtidig vil Lis Sa-
rensen ok stk il cidighed
mid oplysninger om 8yg-
(O,

L)

F

Et fyldt forsamlingshus
i Skads med 60°er fest-
glade mennesker skaf-
fede flot overskud til
Cystisk Fibrose For-

forskningsprojekter.

Dt er tredje gang, der er
holdt fest til fordel for for-
ehingens arbepde. De forste

der af cyatisk fibrose, var det
narliggende at beslutte, at

0.000 kroner
til forskning
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. 8t ¥ inviterer nog-
. ¥ kender, som =4 igen in-

a5

Vi har
WEB-problemer

Vore nerver haenger i laser -
vi har p.t. utrolige proble-
mer med funktionen pa CF-
Chat og WebForum - og ogsd
pa vor e-mail. Desuden har
vi i flere uger ikke kunnet
opdatere CF-websiden med
artikler og nyheder.

Flere gange har vores hid-
tidige udbyder ellers lovet
os, at det nu skulle vare i or-
den, men ak - det virker sta-
dig ikke som det skal. Senest
sker der det, at Chat-indleg
"hagter" sig pa tidligere ind-
leg.

Problemerne begyndte, ef-
ter at vores udbyder havde

installeret en ny server —
men nu kan vi ikke klare det
mere. Vores tilmodighed
har ndet ydergrensen, og vi
er ved at etablere en anden
forbindelse og kommer til-
bage herom SA HURTIGT VI
KAN.

Tro os — vi arbejder pa sa-
gen og skriver besked pa ny-
hedssiden, sa snart det atter
fungerer.

Vi beklager og hdber pa
fortsat tilmodighed — man-
ge hilsener

Webmaster/Erik og
Hanne/CF-foreningen

CF-foraldremode
10. januar

= i Birkerod

Alle CF-forzldre (+ sma am-
mebgrn) inviteres til erfa-
ringsudveksling og hygge.
Tid: kl. 1830, 16. jan. 2000.
Sted: Lindholmgaardsvej 7,
3460 Birkergd.

Medbring en ret til felles
bedste samt egne drikkeva-
rer.

Karselsvejledning kan fis

pa CF-ambulatoriet eller ved
henvendelse til undertegne-
de - gerne inden 10. januar
pa: egidiusn@post9.tele.dk
eller telefon: 4582 33306 el-
ler pr. brev.

Vi gleder os til at se jer.
Rigtig gledelig jul!!

Lene, Torben og Soren
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Postbesgrget avis

Tak til alle, som bidrog til endnu et
vellykket CF-julemarked i
Helligandshuset i Kobenhavn.
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