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Cystisk Fibrose Center Kgbenhavn

Temaeftermiddag om voksne
CF-patienter

Patienternes gnsker
til den fremtidige behandling

af
Erik Wendel,
Cystisk Fibrose Foreningen

25. maj 2009
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Hovedpunkter | praesentationen

A Den personlige tilgang til sygdommen.

A Sygdommen cystisk fibrose, overlevelse,
faktorer der pavirker forlabet af CF samt medicin.

A Behandlernes tilgang til sygdommen og patienterne.

A CF Center Kgbenhavn, centret gennem 30 ar,
den aktuelle situation pa centret som fglge af
gkonomisk ressourcemangel og konsekvensen for
patienterne.
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Den personlige tilgang til sygdommen

A Fedti 1963

A Diagnostiseret med CF i 1965

A Kronisk pseudomonas infektion i 1976
A CF-diabetes 1987

A Mutationer: gFF508 / W1282X

A Barn: Christian, (15 ar) sseddonation

A Gift med Betina i 1998

A Barn: Michelle, Betinas datter adopteret i 2000 (18 &r)
A Arbejder ved CF-Foreningen i fleksjob
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dar tidligere
end den raske del
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Median Predicted Survival Age, 1985 - 2007
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Danske patienter dgde/TX 2000-2006

Ar 2000-2006 Alders gen. Aldersspred.
2006 (19 patienter) 28,21 ar 15-38ar
2005 (9 patienter) 26,44 ar 11 -42 ar
2004 (4 patienter) 1850ar 09 -18ar
2003 (6 patienter) 3450ar 22-52ar
2002 (9 patienter) 2433ar 11-35ar
2001 (8 patienter) 30,38ar 22-45ar
2000 (9 patienter) 23,44ar 10-34ar

64 patienter
Alder ved dgd uden transplantation
Alder ved transplantation CFF opggrelse, marts 2007
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Faktorer der pavirker forlgbet ved CF

ACF mutationer + Omodifier ger
- lette savel som svaere mutationer kraever behandling.

A Lungeinfektioner (den veesentligste arsag til tidlig dad).
- Infektionstype (pseudomonas, burkholderia, achromobacter etc.)

Alder ved debut af kronisk infektion.

Individuel reaktion pa infektionen (immunrespons).

Individuel reaktion pa behandlingen (effekt/allergi).

Ikke muligt at forudsige forlgbet for den enkelte patient.

Gode argumenter for at undga kronisk infektion for enhver pris.

A Den personlige tilgang til sygdommen.

- Accept af sygdommen.
- Forstaelse af dens forlab og komplikationer.
- Evnen til at handle og dermed villigheden til at behandle.

A Sociale faktorer.
- by overfor land, postnumre, uddannelsesniveau, familievilkar.
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Cystic Fibrosis 1s two diseases
CF-A  crT CF-C

e Acute infections

 Little decline 1n lung
function, weight. strength.

Treatment:
e Prevention of infections

 Eradication of breakthrough
infections

Wine, CFRL, Stanford

(NACFC 2008)



Are CF lungs preserved absent infection?
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* Much data e.g. Hoiby. 1974-2008 show eradication 1s feasible
» Growing evidence that eradication slows lung function decline .

(NACFC 2008)
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Visualisering af medicinforbrug

Insulin: Actrapid, Insulatard

Blodtryksmedicin: Corodil

Antibiotika (Inhalation, oral, iv): Fortum, Tobi, Zitromax, Ciproxin, Spectramox, Meronem
Slimlgsnende medicin (inhalation, oral): Pulmozyme, NaCl 7%, Mucomyst,
Fordgjelsesenzymer: Creon

Astmamedicin: Ventoline, Pulmicort

Svampemedicin (inhalation / oral): Fungizone, Mycostatin, Vfend

di



www.cff.org

Drug Development Pipeline 2009

Cystic Fibrosis Foundation, USA

Gene Therapy

CFTR Modulation

Restore Airway
Surface Liquid

Mucus Alteration

Anti-Inflammatory

Anti-Infective

Transplantation

Nutrition

Research/Pre-clinical Fase 1l Fase 2 Fase 3 To Patients
Ataluren
Potentiator VX770

;J,M_ﬂo_’dl
Bronchitol
SP1-8811
Moli 1901
Pulnozym.]
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T0BI
Azithromycin
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Products
Liprotomase.




(NACFC 2007)



