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Forord

Hvordan skal man bruge denne bog?

Hyvis du netop har faet at vide, at dit barn (eller du) har cystisk fibrose (CF),
er du naturligvis forvirret, bekymret og forskraekket. Du har mange sporgsmal
angdende fremtiden, sygdommen og dens behandling. Alle disse folelser er
naturlige og til at forvente.

Det er imidlertid vigtigt, at du ikke bliver ved med at vaere forvirret og for-
skraekket. Derfor har du brug for at vide mere om cystisk fibrose. Med denne
bog haber vi at give svar pa mange af dine spergsmal og rette evt. misforstael-
ser ang. cystisk fibrose.

Vi leerer hele tiden mere om cystisk fibrose og dens behandling. Denne bog
kan ikke besvare alle dine spergsmal, men den vil forsyne dig med de grund-

leggende oplysninger om cystisk fibrose og dens behandling.

Skriv dine sporgsmal ned og tag dem med til de ambulante besog pa CF-centret.



Diagnosen Cystisk Fibrose

Hvordan har dit barn faet cystisk fibrose?

Cystisk fibrose (CF) er en arveligt betinget sygdom. I Danmark er ca.3 % af
befolkningen eller 1 ud af 34 personer anlegsberere for cystisk fibrose, dvs.
ca. 150.000 danskere er beerere af CF-genet.

Kun hvis begge forzldre er anleegsbeerere, er der risiko for at fa et barn med
cystisk fibrose. Teoretisk vil da 25% af bernene fa CF, 50% vere raske
anlaegsbaerere, mens 25% er raske og uden CF arveanlag.

Disse sandsynlighedsberegninger geelder for hvert svangerskab, uanset om
foraeldrene allerede har et CF-barn eller ej, d.v.s. at hvis man far et CF-barn,
betyder det ikke, at man ved naste svangerskab vil undgd CF. Man kan illu-
strere dette med terningkast: sansynligheden for 1 “sekser” er den samme
hver gang, nemlig en sjettedel, men sansynligheden for 4 “seksere” i traek er
naturligvis mindre. Anlaegsbearere af CF-genet er raske og har ingen sympto-
mer pa sygdommen.
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CF-barnet er fodt med sygdommen, da en arvelig medfedt sygdom begynder
ved befrugtningen. Befrugtningen finder sted, nar &g fra moderen forenes
med sad fra faderen. Bade @g og saed indeholder millionvis af gener.
Generne udger den grundleggende arvemasse.

Uendeligt lange kaeder af gener udger et kromosom. Et menneske har 23
kromosompar, heraf 1 par kenskromosomer. Kromosomerne befinder sig i
kernen i hver eneste celle i kroppen, og hvert kromosom berer tusindvis af
arveanleg.

Celle Par no.7

Korte ben

Lange ben

<& (Cf-gen

Cellekerne med
46 kromosomer
(23 par)

Disse arveanleeg (gener) er altid til stede parvis. Hver forzldre giver et gen
fra sit genpar videre til barnet, disse danner saledes et genpar hos barnet. P4
den made barer gener familietraek fra den ene generation til den neeste. Hvil-
ket af de to kromosomer,- og dermed hvilket af hvert enkelt genpar, som
gives videre til barnet, er fuldsteendig tilfzeldigt.

CF er en “autosomal recessiv”’ sygdom
e Autosomal betyder ‘ikke-kensbunden’, dvs. at CF-genet ikke beeres af kons-
kromosomet, derfor kan bade drenge og piger fa cystisk fibrose.

® Recessiv betyder ‘vigende’, dvs. hvis CF-genet danner par med et normalt
gen, vil det normale gen dominere over CF-genet, og barnet vil ikke have
cystisk fibrose. Dette barn vil imidlertid vaere anlegsbaerer for cystisk
fibrose. En anlaegsbarer har ikke CF eller symptomer pa CF.

Begge forzldre til et CF-barn er anlegsbaerere for CF. De har arvet dette
CF-gen fra en af deres foreeldre, som igen arvede genet fra en af deres foreel-
dre. Og da en anlaegsbeerer ingen CF-symptomer har, bliver man forst
opmerksom pa denne situation, ndr man far et barn med CF (se side 5).

Efter fundet af CF-genet 1 1989 er der opstidet mulighed for at identificere
baerere af CF-genet. Dette kan gores ved at undersoge en blodprove (se side 9).
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Identifikationen af CF-genet betad et stort skridt pa vejen til oget forstaelse af
sygdommen og kan derfor fore os mange skridt neermere mod forbedret
behandling.

Visse arvelige sygdomme, herunder CF, kan nu opdages for fodslen ved en
fosterundersogelse. Dette gores ved en moderkageprove tidligt 1 svanger-
skabet (10/11 uge).

Husk!

Hvert CF-barn har faet et CF-gen fra bdde moderen
og faderen. Derfor er CF-genet tilstede pa begge sider
1 familien. Derfor #lbydes soskende, onkler og tanter
en test for at undersgge, om de evt. er anlaegsbeerere.

Husk!

CF er ikke forarsaget af noget, man har gjort forkert
under svangerskabet. AAndringen (mutationen) i arve-
anlaeggene er sket for mange tusinde ar siden og
viderefort med de raske beereres gener fra generation
til generation.

Hvad er cystisk fibrose (CF)?

Cystisk fibrose (CF) er en arvelig medfedt sygdom, der medferer, at salttrans-
porten ind og ud af kroppens celler ikke fungerer normalt. Denne defekt kom-
mer hovedsageligt til udtryk i de exokrine kirtler, dvs. de kirtler, der producerer
sekreter til ydre og indre overflader, (fx lunger, bugspytkirtel, tarm og hud).

Normalt producerer disse Kirtler tyndtflydende sekreter sdsom sved, slim,
spyt og fordgjelsesvaesker. Disse sekreter fores gennem udferselsgange til
kroppens overflade eller til hule organer, sisom tarme og luftveje. De exokri-
ne kirtler og deres sekreter spiller en vigtig rolle i opretholdelsen af kroppens
normale funktioner.

Problemet ved CF: Sekreterne fra de exokrine kirtler har en sendring i indhol-
det af salt og vand. Dette forarsager blandt andet, at sveden indeholder mere
salt end normalt. Det er dette forhold, som er baggrunden for en vigtig made
at stille diagnosen CF pa: nemlig sved-testen, hvor man direkte maler indhol-
det af salt i sveden. AAndringerne i salt- og vandindholdet i de mere sammen-
satte-, slimede sekreter, fra bugspytkirtlen, fra kirtlerne i de gvre og nedre

luftveje, fra leveren, fra visse kirtler i tarmen, fra testiklerne og fra cervix-
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kanalen medferer, at disse sekreter bliver mere tyktflydende (“seje) end nor-
malt. Slimen bliver mere sej og tyktflydende og passerer langsommere gen-
nem udferselsgangene fra disse kirtler. Slimen har tendens til at satte sig fast
som sma propper i udferselsgangene.

Hvornar og hvordan viser cystisk fibrose sig?

Cystisk fibrose er tilstede ved fodslen. Helbredsproblemerne, som CF forar-
sager , viser sig imidlertid ikke altid straks efter fodslen. Det tidspunkt, hvor
CF-symptomerne forst bemerkes, varierer meget fra barn til barn.

Diagnosen stilles hos de fleste CF-patienter indenfor de forste 3 levear. |
Danmark er den gennemsnitlige diagnosealder 1 ar. Kendskabet til cystisk
fibrose og de tidlige symptomer pa sygdommen er desveaerre ikke godt nok.
Symptomerne fra luftvejene forveksles ofte med astmatisk bronchitis, og
symptomerne fra mavetarmkanalen kan forveksles med maelkeallergi. Hvis
forst man far mistanke om cystisk fibrose, stilles diagnosen ved hjelp af en
svedtest og en blodprove ( se efterfolgende ).

Hos ca. 10-15% af alle CF-patienter opstar de forste CF-symptomer ved
fodslen. Disse speedbern har, pga. ophobning af meget hardt ikke-nedbrudt
tarm-indhold i tarmkanalen medfedt tarmstop, kaldet mekonium-ileus, og vil
blive opereret indenfor de forste deogn efter fodslen.

Symptomer pa cystisk fibrose:

Tarmstop hos nyfedte (mekonium-ileus).

Darlig trivsel - ofte til trods for god, ikke sjeldent glubende appetit.
Abnorm affering (hyppige, store, fedtede og ildelugtende afforinger).
Saltsmagende hud

Pibende, raslende vejrtreekning.

Vedvarende hoste

Hyppige tilfzelde af bronchitis og lungebetendelse.

Ovennavnte symptomer kan ogsa forekomme ved andre sygdomme, og et
barn med CF behover ikke at udvise alle symptomerne.
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Hvordan diagnosticeres cystisk fibrose?

Som ved andre sygdomme bygger diagnosen cystisk fibrose pa en sygehisto-
rie efterfulgt af undersegelser og laboratorieprover. Diagnosen stilles ved at
foretage en svedtest, og efter fundet af CF-arveanlegget (genet) i 1989 kan
man nu tillige pa baggrund af en blodpreve foretage en genetisk-analyse
(“DNA”) og verificere diagnosen hos nesten alle patienter.

Svedtest

Svedtesten foretages saledes: Svedkirtler pa barnets underarm stimuleres i 5
min. ved hjelp af et ufarligt stof, pilocarpin, og en svag elektrisk pavirkning
(iontoforese). Herefter leegges et lille stykke traekpapir pa barnets underarm
for at opsamle sveden. Efter 30 min. fjernes traekpapiret, der derefter analyse-
res pa laboratoriet. Den samlede svedmangde er normal, men saltindholdet
er for hejt, hvis barnet har cystisk fibrose.

DNA-analyse

Byggestenene i et gen er DNA-molekyler. Ved en DNA-analyse, som udferes
pa en blodpreve, er det muligt at undersoge, om der er eendringer 1 byggeste-
nene i CF arveanlegget. Er dette tilfeeldet pa begge arveanleg, det fra mode-
ren og det fra faderen, har barnet cystisk fibrose.

Undersogelsen foretages pa Afsnit for Klinisk Genetik 4062 pa Rigshospitalet.
Pargrende til en CF-patient kan hos egen leege fa taget en blodpreve, der sendes
til denne afdeling for evt. anleegsbeerer-undersogelse. En anlaegsbeaerer har en fejl i
CF-byggestenene pa det ene kromosom, men ikke pa det andet. En anlaegsbeerer
er rask, fordi et normalt CF-gen er nok til at sikre, at cellerne fungerer normalt.
Det skal dog huskes, at man skal indhente kautionstilladelse forst.

Hvad er CF ikke?
Mange mennesker har forkerte forestillinger om cystisk fibrose. Det er vigtigt,
at du kender de almindeligste misforstaelser.

e CF er ikke smitsom

Da hoste er et hyppigt symptom ved CF, er mange mennesker bange for at
blive smittet. Ingen i omgivelserne bliver smittet med en forkelelsessygdom
pga. CF-hosten, og slet ingen “bliver smittet” med CF. CF er som sagt en
arvelig sygdom, der er til stede ved fodslen, den kan ikke erhverves senere i
livet.

De bakterier, som forarsager infektion i lungerne hos CF patienter, spreder
sig ikke til andre det er bakterier, vi alle sammen 1 forvejen udsettes for fra
omgivelserne hver eneste dag, og mange bakterier huser vi selv i nasen, i
sveaelget og pa huden.
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e CF er ikke forarsaget af noget, som moderen eller faderen gjorde eller
undlod at gore for eller under svangerskabet.

Forzldre foler sig tit ansvarlige for alt det, der sker deres bern. Nar deres
barn far stillet diagnosen CF, far foreldrene ofte skyldfelelser. Det er vigtigt
for foraeldre at forstd, at intet af det, de gjorde for, under og efter svangerska-
bet, forarsagede denne sygdom.

Hvor hyppig er cystisk fibrose?

CF er den hyppigste af de alvorlige, arvelige sygdomme i1 den indoeuropeiske
(hvide) race. Der forekommer et sygdomstilfelde for hver ca. 4.200 levende-
fodte bern. Sygdommen optraeder lige ofte hos drenge og piger. I dag (1998)
er der i Danmark ca. 380 CF-patienter. I hele verden er der mange tusinde.

Er CF en ny sygdom?

Som naevnt er mutationer i CF arveanlegget opstaet for mange tusinde ar
siden. Sygdommen har derfor ogsa eksisteret i mange tusinde ar. I middel-
alder-litteratur beskrives, at “det barn, som smager salt ved kys, er forhekset
og skal snart de”. CF blev forst erkendt af leegerne som en selvsteendig syg-
dom i 1930-erne.

CF-historie

e ] 1938 beskrives cystisk fibrose forste gang som en sammenhaengende syg-
dom af den amerikanske bernelege, dr. Dorothy Andersen, som i ovrigt
var af dansk afstamning.

e [ 1948 beskrev overlege, dr.med. E. Winge Flensborg de forste danske
CF-tilfeelde.

1 1949 blev man klar over, at cystisk fibrose er en arvelig sygdom.

1 1955 paviste den amerikanske berneleege Paul di Sant’Agnese det hoje
indhold af salt (natriumklorid) i sved hos CF-patienter og “opfandt” der-
med svedtesten.

e [ 1983 viste den amerikanske laege Paul Quinton, som selv har CF, at den
salte sved skyldtes manglende klor-reabsorption (tilbagetreekning) i sved-
kirtlernes udferselsgange.

e ] 1984 lykkedes det leege Peter Steen Pedersen, Rigshospitalet, som den
forste i verden at udvikle en speciel metode til at isolere og dyrke cellerne
fra de enkelte afsnit af en svedkirtel. Herved blev det muligt direkte at
undersoge, hvilken transportmekanisme det er, der er defekt ved CF.

e ] 1985 viste den danske genforsker, biokemikeren Hans Eiberg,
Arvebiologisk Institut, i samarbejde med berneleegen Kjeld Schmiegelow,
Rigshospitalet, at CF arveanlaegget var beliggende teet ved et andet kendt
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arveanlaeg. Senere, i samarbejde med dr. Lap-Chee Tsui, Canada, at beg-
ge arveanlaeg 1a pa kromosom nr. 7.

1 1987 bekraeftede professor Robert Williamson, England, denne antagelse.
11989, d. 24. august, offentliggjorde en canadisk-amerikansk forskergrup-
pe, bestaende af genforskerne dr. Lap-Chee T'sui og dr. Jack Riordan,
Toronto og dr. Francis Collins, Michigan, at de havde fundet og isoleret
cystisk fibrose-genet.

11992 lykkedes det en amerikansk forskergruppe, ledet af Dr. Ronald
Crystal, for forste gang i dyreforseg at overfere det normale menneskelige
CF gen i epithel-cellerne i luftvejene hos forsegsdyr.

11993 indledtes i USA og i England de forste kliniske afprevninger af gen-
behandling pa CF-patienter.

Husk!
1 Da CF arves fra foreldrene, bor sgskende til et
CF-barn ogsa undersoges for cystisk fibrose.

2 Da begge forzeldre arvede CF-genet fra deres
foraeldre, kan segskende til foreeldrene ogsa veere
beerere af CF-genet. Derfor ber feetre og kusiner til
CF-barnet undersoges, hvis de udviser symptomer
pa cystisk fibrose.

Som ved enhver anden sygdom er tidlig diagnose vigtig, derfor:

Hyvis et barns sved smager salt,

Hvis et barn ikke trives,

Hyvis et barns affering er fedtet, stinkende, hyppig,

Hyvis et barn har pibende, raslende vejrtraekning og hoster meget,

Hyvis et barn har gentagne lungebetaendelser, ber barnet for en sikkerheds
skyld undersoges for cystisk fibrose.
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Hvordan pavirker
cystisk fibrose kroppen?

Som tidligere naevnt er CF sygdommen (gen-defekten) til stede ved fodslen i
alle kroppens celler, men defekten kommer til udtryk i de exokrine kirtler,
dvs. kirtler der producerer sekreter til ydre og indre overflader (hud, lunge-
slimhinde og mave-tarmkanal).

Sammens&tningen af byggestene i hvert enkelt gen bestemmer sammensatnin-
gen af et dertil herende protein. Man siger, at genet “koder for” et protein, det
tilherende gen-produkt kaldes “gen-produktet”. CF arveanlegget (“CF-
genet”) koder for et protein, som anvendes af celler i de exokrine kirtler og cel-
ler, som bekleeder de indre overflader i luftrer og tarm. Dette protein har en
neglefunktion ved regulation af salt-transport i disse kirtler og over disse over-
flader. Dette protein, CF gen-produktet, kaldes “CFTR”. Det star for cystisk
fibrose transmembran regulator protein.

Blodside

CF  Ch; gt
Cele ~) Na

Normal

Hvordan pavirker CF svedkirtlerne?

Sveden, som produceres i bunden af hudens svedkirtler, er meget salt. Pa vej
ud til overfladen, gennem de snavre udforselsgange, “suges” salt (natrium-
og klor-ioner) tilbage i kroppen. Denne tilbage-sugning (re-absorption), regu-
leres af CFTR, idet CFTR kan dbne og lukke sma kanaler i de celler, som
bekleder den indre overflade af udferselsgangene. Ved CF fungerer regulato-
ren (CFTR) ikke, og klor-kanalerne bliver stiende i lukket stilling. Klor-
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ionerne kan ikke suges tilbage, og natrium vil som felge heraf heller ikke kun-

ne suges tilbage i kroppen. Den sved, som kommer ud pa hudens overflade,
indeholder derfor mere salt end normalt.

Tvaersnit af hud NaCl = Salt

NaCl *+—~ — NaCl
—

Symptomer: Udskillelsen af for meget salt i sveden er et af de typiske tegn pa
CF. Foreaeldre og bedsteforzldre er som regel dem, der forst leegger maerke til
dette tegn. Nar de kysser barnet, smager barnets hud salt.

CF-patienten har et storre salttab i sin sved end normalt. Men dette medforer
sjeeldent problemer, da der som regel er tilstraekkelig salt i kosten til at opveje
tabet.

Salttab kan under visse omstaendigheder blive et problem, nemlig ndr man
sveder meget, f. eks i varmt vejr (rejser sydpa), ved anstrengende motion og feber.
Hvis der opstar saltmangel i organismen, kan dette medfere ildebefindende,
treethed, opkastninger, kramper og ved langvarig mangel evt. edemer (vaeske-
ansamlinger under huden)

Behandling: Hvis man har feber, udferer hardt fysisk arbejde eller det er
meget varmt, skal man tage ekstra salt i form af salttabletter. Mindre born
giver man ekstra salt ved at give salt i saftevand (1 gi 1 I saftevand).

Ved ferierejser 1 varme lande skal man huske, det er
nedvendigt at indtage ekstra salt.

13
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Hvordan pavirker CF luftvejene?

Luftvejene bestar af ovre og nedre luftveje:

Dvre
luftveje

Nedre
luftveje

1 De gvre luftveje bestaende af naesen og bihulerne. Her filtreres partikler, stov
og bakterier fra den luft, vi inddnder. Derudover opvarmes og fugtes luften.

Hvordan pavirker CF de egvre luftveje?
Det defekte protein (CFTR) pavirker slimhinden i nase og bihuler, men
forarsager sjaeldent alvorlige problemer i disse organer. Dog ses folgende:

e Sinuitis (bihulebetaendelse) forarsaget af det seje slim. Tilstanden kan veere
behandlingskraevende.

e Nasepolypper. Hvis polypperne er til gene, kan det blive nedvendigt at fa
dem fjernet, hvilket i reglen er et mindre indgreb.
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2 De nedre luftveje, lungerne starter ved Trachea (luftreret). Trachea forgre-
ner sig i to store hovedbronkier, en til hgjre og en til venstre lunge.

Trachea
(luftreret)

Hajre og Venstre
Z hovedbronkie

Hojre

Venstre
overlap

overlap

Hajre

mellemlap

Hajre Venstre
underlap underlap

Hver af de to store bronkier forgrener sig i mindre bronkier som grene pa et
trae, de mindste kaldes bronkioler. Luftvejene er dekket af en slimhinde med
fimrehar (cilier), der har til opgave at fjerne bakterier og partikler fra lunger-
ne. De fineste bronkier ender i sma luftseekke kaldet alveoler. Disse luftsaekke
fyldes og temmes med luft som sma balloner ved hvert andedrag. Formalet
med vejrtreekningen er at tilfore ilt og fjerne kultveilten fra organismen.

Indandingsluft
Udandingsluft

Bronkiole

Alveole

Bronkioler

Blodare
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Storstedelen af de bakterier og andre partikler, som vi hver dag indander,
opfanges i de ovre luftveje. Imidlertid nar enkelte partikler og bakterier de
nedre luftveje.

Fimreharene (cilier) pa slimhinden i luftvejene vil, sammen med vand og slim
fra de slimproducerende Kkirtler, danne et “ transportband ”, der sammen
med hosterefleksen fjerner bakterier og partikler fra de nedre luftveje.

Sli bakteri “Ti 3 !
im og bakterier Vandiag ransportbandet

\\&ﬁ'@x . ,

Udsnit af normal slimhinde i luftvejene

Hvordan pavirker CF de nedre luftveje (lungerne)?

Det defekte protein CFTR medferer abnorm salt-transport ind og ud af cel-
lerne. I luftvejene er forholdene lidt mere komplicerede end i svedkirtlerne,
men det samlede resultat af den defekte CF'TR-regulator-funktion er, at
sekretet indeholder for lidt salt og vand, det sidste medferer, at sekretet bliver
mere tyktflydende (sejere) end normalt.

“Transportbandet”, der Udsnit af CF slimhinden
fierner bakterier og partik-
ler, fungerer derfor ikke
som det skal. Inhalerede
bakterier far nemmere ved
at saette sig fast pa overfla-
den af slimhinden, begynde
at dele sig, og forarsage
betendelse.

Bakterier og sejt sekret

QDdelagte
fimrehar

Det seje sekret kan ogsa
tilstoppe de sma luftror i
lungerne og derved yderli-
gere danne grobund for
bakterier. Dette giver
infektion i lungerne
(lungebetendelse).

16



Hvordan pavirker Cystisk Fibrose kroppen?

Gentagne infektioner edeleegger slimhinden i luftvejene. Beteendelsestilstanden
(inflammationen) medferer oget sej sekretproduktion og derved eget infektions-
risiko. Uden behandling opstar sdledes en “ond cirkel”.

Lungeinfektionerne forarsages af patientens egne bakterier, som normalt fin-
des 1 omgivelserne og ofte ogsa pa huden, i nase og svelg.

De bakterier, som athengigt af barnets alder hyppigst forarsager infektioner 1
lungerne ved CF, er: Staphylokokker, Hemophilus influenza, Pneumokokker
og Pseudomonas aeruginosa; men mange andre kan ogsa forekomme. Alders-
aftheengigheden bestar i overvaegt af infektioner med staphylokokker, heemo-
philus og pneumokokker i barnealderen, medens pseudomonas er den domi-
nerende infektionsdrsag senere; men alle typer af bakterier kan give infektion i
alle aldre.

Symptomer pa lungeinfektion

Tegn pa begyndende lungeinfektion kan variere meget, fra lette symptomer,
som lidt mere hoste, pibende, raslende vejrtreekning over feber, treethed, til
svere symptomer som hurtig vejrtraekning evt. med indtrekninger af huden
ved hals og under ribbenene, fald i lungefunktion og evt. smerter i lungen.
Darlig trivsel pa langt sigt kan ogsa veere et symptom pa lungeinfektion.

Behandling af lungeinfektion ved CF

Lungesygdommen er den mest alvorlige komplikation ved CF. Men 1 de fle-
ste tilfeelde kan intensiv forebyggelse med antibiotisk behandling forhindre/-
forsinke en eventuel beskadigelse af lungerne. Formalet med behandlingen er
at fjerne eventuelle bakterier fra luftvejene, inden de udvikler en lungebe-
teendelse, som beskadiger lungevavet.

Den aggressive antibiotiske behandling bestar i, at man hver maned under-
soger for eventuelle bakterier i de nedre luftveje. Dette sker ved, at CF-pati-
enten enten afleverer et opspyt, eller der foretages et larynxsug. Finder man
bakterier ved disse kontroller, gives en 14-dages antibiotisk behandling uan-
set om patienten har kliniske symptomer eller ej. Dette skulle gerne forhin-
dre, at en kolonisation af bakterier udvikler sig til en lungeinfektion
(betaendelse), med efterfolgende ardannelse og vevsdestruktion.

Husk!

Det er CF-barnets egne bakterier, som normalt findes pa
huden, i neese og sveelg, der er arsag til infektionen, og
barnet smitter ikke andre!
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Behandling af lungeproblemerne forbundet med CF:
1: Antibiotika

2: Lungefysioterapi

3: Inhalationer

ad 1: Antibiotika

Antibiotika er medicin, der draeber bakterier. Antibiotika retter sig specifikt
mod bakteriens stofskifte eller andet i bakteriens liv og formering.

Antibiotika svakker ikke CF-patientens immunforsvar.

CF-patienten kan blive overfelsom overfor et antibiotikum (ses ofte som
udslet), man skifter da til et andet; der er flere at veelge imellem.

Bakterien kan blive ufelsom (resistent) overfor et antibioikum. Derfor under-
soges altid, hvilke bakterier patienten er inficeret med, og hvilke antibiotika
bakterien er folsomme for; herved sikres en maélrettet behandling.

Du vil helt bestemt synes, at dit barn far meget antibiotika, méaske for
meget, og din familie og omgangskreds vil nok mene det samme. Men ver
ikke bekymret, det skader ikke CF-barnet. Det ville derimod bakterierne
gore, hvis de fik lov at forarsage gentagne lungebetendelser.

Bivirkninger. De fleste antibiotika pavirker overhovedet ikke menneskets
celler.

De bivirkninger, man ofte ser, skyldes, at antibiotika kan pavirke vores
normale bakterie-flora pa indre og ydre overflader. AAndringer i tarmflora-
en’s sammensatning kan give anledning til los mave, rumlen i maven og
kvalme.

Pavirkning af mundhulens flora kan give anledning til let svampeinfektion af
slimhinderne i mund og sveelg. Ligeledes kan der opsta svampeinfektion i ble-
regionen hos smabern og hos sterre piger i vagina. Tarmgenerne kan mind-
skes med Paraghurt og syrnede malkeprodukter. Svampe-infektioner
behandles med lokale svampe-midler.

Enkelte antibiotika kan kortvarig pavirke lever- og nyre-funktion. Derfor fol-
ges alle CF patienter med regelmaessige blodprever til vurdering af lever- og
nyrefunktion.

Antibiotika kan indgives pa forskellig made:

Spises (peroralt): piller, kapsler eller flydende midler skal indtages 1 forbindel-
se med et maltid, hvis ikke andet er foreskrevet.

Peroral antibiotika anvendes til forebyggelse og behandling af de fleste lunge-
infektioner hos CF-patienter. Antibiotika gives normalt i 14 dage, men det
kan ofte veere nodvendigt at give antibiotika i leengere tid.
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Intravengst (iv): oplesninger, der gives direkte ind i blodbanen.

Iv-antibiotika gives til behandling af en kronisk (vedvarende) infektion,
hovedsagelig forarsaget af Pseudomonas aeruginosa, i sjeldne tilfeelde staphy-
lokokker. Behandlingen af kronisk Pseudomonas-infektion kraever hospitals-
indleeggelse 1 14 dage hver 3. maned (kan evt. foregd ambulant eller pa anden
made efter aftale med CF-centret).

Som inhalation: medicin, der forstoves og inhaleres direkte ned i luftvejene.
Aecrosol antibiotika kan gives som supplement til en tabletbehandling, eksem-
pelvis mod Pseudomonas aeruginosa og stafylokokker.

Ad. 2. Lungefysioterapi

Lungefysioterapi gives ved hjelp af en PEP-maske, (Positive Expiratory
Pressure), der holdes teetsluttende over nese og mund. PEP-masken har en
indandings- og udandingsventil. P4 udandingssiden sidder en lille modstand,
herved opstar et positivt tryk i luftvejene under udanding.

Modstand

PEP bruges til at udvide luftvejssystemet, sa luft lettere kan komme helt ud i
lungerne og bringe slim leengere op 1 luftvejene. Ved hjeelp af kraftige lange
udandinger med dben mund, kaldet sted, og/eller hoste, bringes slimet s helt
op. Ved behandlingen veksles der derfor mellem en serie vejrtreekninger i
masken og stad og/eller host (Se lungefysioterapi-pjece).

PEP-behandling gives morgen og aften, ved tiltagende sekret kan det veere
nodvendigt at behandle oftere.
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Ad 3. Inhalationer:
Ved inhalationsbehandling forsteves medicin ved hjeelp af kompressor, spray
eller turbohaler.
Inhalationsbehandling gives med forskellig slags medicin, alt efter formalet
med inhalationen (slimlgsende, antiinflamatorisk, antiastmatisk- eller antibak-
teriel behandling).
Inhalationsbehandling gives 1, 2 eller 3 gange daglig alt efter formalet med
behandlingen.

@
Bemeaerkning om hoste
De fleste CF-patienter hoster tit. Hoste bidrager til, at slimet losnes og fjernes
fra luftvejene. Det er en normal forsvarsmekanisme i kroppen. Det er altid
vigtigt at lade sit barn hoste. Du ma aldrig leere dit barn at undertrykke hoste,
men leer barnet en god hoste-hygiejne.
Man har tendens til at forbinde hoste med en smitsom sygdom. Det er vigtigt
at oplyse om, at dette ikke er tilfeeldet, barnet smitter ikke med de bakterier,
han/hun matte vere 1 behandling for.
Hostestillende midler mé ikke anvendes til CF-patienter. Hoste er en naturlig
refleks til at rense luftveje og lunger for overskydende slim.

Hyvis barnets hoste forverres, skal du henvende dig til CF-centret. Det kan
betyde, at der er en infektion, der skal behandles.

Forstaver

Turbohaler

Hvordan pavirker CF-fordgjelsessystemet?

Fordgjelseskanalen bestar af mund, spiserer, mavesak, tolvfingertarm, tynd-
tarm og tyktarm. Til denne kanal er knyttet forskellige kirtler, bugspytkirtlen
(pancreas), lever/galdeveje, som blandt andet leverer de nedvendige fordajelses-
enzymer, tilsammen udger dette fordgjelsessystemet.
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Foden nedbrydes mekanisk og kemisk til bestanddele, der er sa sma, at de
kan optages i organismen og vare byggesten til alle kroppens celler.
Fordgijelsen af foden er en indviklet proces. Fodens tilstedevarelse i maven
medforer, at bugspytkirtlen (pancreas) producerer fordejelsesenzymer.
Enzymerne transporteres til tyndtarmen, hvor de sammen med tarmkanalens
fordejelsesenzymer nedbryder fodens indhold af fedtstoffer, proteiner og kul-
hydrater. Enhver e&ndring i fodens nedbrydning ferer til nedsat optagelse af
fode og evt. mangel pa kalorier og/eller mangel pa vigtige fedeemner, vitami-
ner og salte for kroppens celler.

Bugspytkirtlen har to funktioner, nemlig at producere fordejelsesenzymer til
tarmen og insulin til blodbanen. Insulin transporteres via blodbanen til alle
kroppens celler, hvor insulin medferer, at sukkeret i blodbanen kommer ind i
cellerne og der virker som energikilde.

Galdebleren er opsamlingssted for galden, der kontinuerligt dannes i leveren.
Galden videregives under fordgjelsen til tarmen og har her betydning for
fedtfordejelsen.

Qrespytkirtel
Keebespytkirtel

Spisergr

Lever

Maveszk

Galdebleere

Tolvfingertarm Bugspytkirtel

(pancreas)
Tyndtarm Tyktarm
Blindtarm

7 Endetarm
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Problemet ved CF

I lever/galdeveje og bygspytkirtlen (pancreas) er sekretet sejt og tyktflydende,
dette forhindrer fordejelsesenzymerne i at na frem til tarmen i tilstraekkelig
meengde. Dette medferer, at store dele af fodens indhold af proteiner og fedt-
stoffer ikke optages, men passerer ufordgjet ud med afforingen. Dette kaldes
malabsorption.

Denne malabsorption forer til darlig vaekst og trivsel. Proteiner er nedvendige
for kroppens vakst. Fedtstofferne er den del af foden, der indeholder flest
kalorier og derved leverer hovedparten af den energi, cellerne skal bruge. Far
cellerne ikke denne energi, sulter de. CF-barnet har derfor en stor appetit,
men trives ikke (kroppen sulter).

Optagelse af fedtstoffer er ogsa nedvendig for normal absorption af vitami-
nerne A, D, E og K, da disse er fedtopleselige.

Symptomer pa CF i fordgjelsessystemet

Hos ca. hver tiende CF-barn opstar det forste symptom pa CF ved fodslen i
form af:

e Mekonium-ileus. Mekonium (barnets forste afforing) er en blanding af
forskelligt tarmindhold, som normalt udskilles indenfor barnets forste leve-
dogn, men ved cystisk fibrose kan den, pga. de seje sekreter, tilstoppe tar-
men kaldet “mekonium-ilius”. I nogle tilfzelde er tarmen vokset sammen
og lukket helt til, sa der ikke er mulighed for passage. Tilstanden kraever
oftest hurtig operation.

Darlig trivsel, trods god appetit.

Hyppige, store, fedtede og ildelugtende afforinger.

Mavesmerter.

Meget ildelugtende flatus (luftafgang).

Mekonium-ileus-akvivalent (forstoppelses-problemer som kan vare sa
svaere, at passagen opherer).

Alle disse géner skyldes de manglende enzymer til nedbrydning af feden.

Behandling

Fordgejelsesvanskelighederne ved cystisk fibrose er som regel ikke svaere at
lose og forarsager hos de fleste CF-patienter ikke alvorlige problemer. Til
behandling anvendes oprensede pancreas-enzymer, som er udvundet af
bugspytkirtler fra svin.

e Pancreas-enzymer gives som pulver el. kapsler til alle maltider. Enzymerne
bliver fort med maden gennem maven og ned i tarmen. Her bidrager
enzymerne til nedbrydning af feden, sa de vigtige naeringsstoffer protein,
kulhydrat og fedtstoffer kan optages (absorberes) af kroppen. Den ned-
vendige enzymmangde varierer fra barn til barn og skal reguleres i takt
med barnets @ndrede kostvaner.
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e Kosten er fuldkost med op til 50% flere kalorier end normalt. For at kunne
deekke behovet for kalorier skal der tilfores ca. 40% af kalorierne som fedt-
stoffer. Det er vigtigt at forsta, at “almindelig” fedtfattig kost ikke kan
anbefales til CF patienter. Der vil veere risiko for underernaring, idet den
nedvendige kalorie-mangde ikke vil kunne dekkes ved at spise mindre
fedt og mere kulhydrat og protein. Fedt indeholder langt flere kalorier pr.
vaegtenhed end kulhydrater (grentsager) og protein (ked).

Spiserer__ /==  Kapsel med
J| pancreas-enzymer

Mavesaek

s

Surt miljz

Proteasq

Basisk milig  \ &% 4o
«” °  Amylase (v'.-'
M Sl
/ :O% Lipase
Tolvfinger
tarmen
Protein @ D s
Q o ® -
Sukker © \ A
Fedt ] co

Enzymer - Tyndtarmen

e Vitaminer gives dagligt i dobbelt dosis og skal indtages sammen med
maden + pancreas enzymer.

o | tilfzelde med forstoppelse (meconium-ilius-aekvivalent) skal man altid
kontakte CF-centret. Det er vigtigt, at der straks startes behandling med
Mucomyst for at undga, at passagen helt ophaeves. Mucomyst bledger
effektivt tarmindholdet, hvorefter det kan bringes videre med tarm-
peristaltikken. Mucomyst gives peroralt (drikkes i cola), i nogle tilfeelde
ogsa som indhzldning (lavement).

Bivirkninger: (af pancreas enzymer)
Rod “numse” hos de mindste, ved start af enzym behandling. Bade for man-
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ge og for fa enzymer kan give tynd mave. Szt derfor ikke antallet af kapsler
op eller ned, for det er aftalt med leegen. Der kan vaere mange andre arsager
til darlig mave (eks. antibiotika behandling).

CF-sukkersyge

Det har i de senere ar vist sig, at den eendring, cystisk fibrose bevirker i bug-
spytkirtlen, med arene, i reglen forst efter 10 - 15 ars alderen, kan fore til en
mild form for sukkersyge.

Insulinen, som produceres i bugspytkirtlen, kommer ikke ud i blodet i den
mengde og til de tider, det er hensigtsmaessigt for at opretholde et normalt
sukkerstofskifte. Det er derfor vigtigt, at kulhydrat-indtagelsen (sukker og sti-
velse) fordeles jeevnt over degnet.

Behandlingen er insulintilskud 1-2 gange dagligt. CF-patienten skal ikke pa
diabeteskost eller anden form for dizet. Cystisk fibrose-patienter kan ikke
undveere de kalorier, kulhydrater giver. Dog er det vigtigt, at man undgar
indtagelse af store maengder let-resorberbare kulhydrater (sukkerholdige drik-
ke, cola og chokolade) men at disse tages i sma meengder ad gangen. Det er
ogsa vigtigt, at foden fordeles pa 5-6 maltider i dognet.

CF-sukkersyge er ikke det samme, som man normalt forstar ved sukkersyge.
CF-patienter producerer selv insulin, det kommer blot for langsomt ud i
blodet og i mindre maengder end normalt. Behovet for ekstra insulin er derfor
heller ikke sa hejt som hos rigtige diabetikere, men behovet kan stige med
alderen. Behandlingen sker i samarbejde med Steno Diabetes Centret.

Kost og ernzring

En kost, der sikrer god ernaering, er afgerende for normal veekst og udvikling.
CF-barnet har som alle aktive bern i voksealderen brug for sund kost. Dog har
CF-barnet brug for flere kalorier end andre bern. Kaloriebehovet er foroget
med op til 50% i forhold til jeevnaldrende bern uden CF. Dette skyldes blandt
andet, at ikke alle kalorier optages, og at der bruges flere kalorier pga. infektion.
Det anbefales at fordele dagens maltider pa fx. 3 hovedmaltider og 3 mellem-
maltider. Herved opnar man den storste kalorieindtagelse pa den mest hen-
sigtsmaessige made.

Til spaedbern, der ikke ammes, anbefales modermeelkserstatninger med
MCT-fedt (Pregestemil, Nutramigen el. MC'T PEP-DITE). I avrigt skal
man folge sundhedsplejerskens kostvejledninger (dog gives dobbelt vitamintil-
skud, se tidligere).

Har CF-barnet alligevel vanskeligt ved at tage pa, kan man forege kalorieind-
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tagelsen med specielle kosttilskud. CF-centrets digetist vil vejlede om dette og
andre sporgsmal vedrerende kosten.

Husk!

Altid pancreasenzymer med maden. Enzymerne indtages for/under
maltidet. Antallet af kapsler kan variere efter maltidets storrelse og
fedtindhold. Det anbefales at fordele kapslerne i méltidet, specielt i de
perioder hvor barnets appetit er lille pga. antibiotika eller infektion.
Holder barnet op med at spise efter fa mundfulde, sa hold ogsa inde
med kapslerne. Kommer appetitten sa igen kort efter, kan man roligt
fortsette pa samme made, (det samlede antal kapsler til et maltid ma
ikke overskrides). Man undgar pa denne made, at maltidet kun kom-
mer til at besta af kapsler, hvilket vil veere uhensigtsmaessigt.

Infektion og trivsel — en samlet oversigt
Som det tidligere er beskrevet, er de to hovedproblemer ved cystisk fibrose
darlig fordejelse og lungeinfektioner. Nar CF-barnet far tilfort enzymer og

sund kost, men alligevel ikke
trives tilfredsstillende, skyldes
det ofte en lungeinfektion.
Man kan illustrere det ved en
ond cirkel: “det onde 8-tal”.

Ophobning af sejt slim forer
til infektion, infektionen forer
til lungeskader. Infektion giver
aget kaloriebehov og darlig
appetit, og mangel pa bugspyt-
kirtelenzym forer til darlig
trivsel, som igen pavirker ten-
densen til infektion.

Naturligvis henger det hele
sammen. Man kan ikke se
ensidigt pa en ting. Det cen-
trale er imidlertid infektionen.
Cirklerne skal derfor brydes
ved at forebygge eller bremse
infektionen, fjerne sekretet og
sikre kalorie-indtaget.

Lungeskade

Darlig appetit
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Oversigt over standard kontrol og behandling

Daglig behandling i hjemmet:

2 x PEP (morgen og aften)

2 x inhalation (evt. oftere)

3 hovedmaltider + 2-3 mellemmaltider pr. dag

Pancreasenzymer til alle maltider

Dobbelt vitamintilskud. Vitaminer skal altid tages sammen med mad + enzymer.
Evt. antibiotika.

® Manedlig kontrol pa CF-centret:

Undersogelse af hgjde/vaegt (trivsel)

Lungefunktions maling (over 7 ar)

Kontrol af PEP-maske (efter behov)

Bakteriologisk undersogelse af slimpreve (larynxsug eller expektorat)
Klinisk undersogelse/stetoskopi

Evt. samtale med dieetist, psykolog, socialradgiver

® En gang om aret:

Rentgen af lungerne og venstre hand (knoglekernealder = modning af kroppen).
re-nase-halsafd. til undersegelse for naesepolypper.

Blodprever, hvor bl.a. kontrolleres lever- og nyrefunktion, ernzeringstilstand,
mangden af antistoffer i blodet og mengden af antistoffer mod de specielle
bakterier i lungerne.

Glucosebelastning (fra 10 ars alderen el. ved symptomer) for at afslere en
eventuel begyndende sukkersyge.

Hvordan pavirker CF-forplantningssystemet

Seksualitet og forplantning er vigtigt for unge og voksne. Den unge CF-patient
er ingen undtagelse. Ogsa foreeldre til et CF-barn stiller sig selv spergsmal ved-
rorende barnets fremtid med hensyn til opveekst, pubertet, seksuel funktion og
forplantning.

Det mandlige forplantningssystem

Saden produceres i testiklerne. Bagefter bevaeger seed sig gennem sadstrengen
(vas deferens) op til bleerehalskirtlen (prostata). Seed blandes med seedvaske og
fores igennem urinreret (urethra) til penis, hvor det afgives (ejakuleres).

Problemet ved CF
Hos de fleste meend med cystisk fibrose er seedstrengen tilstoppet af seje sekreter
eller ikke udviklet, og som folge heraf kan seeden ikke passere fra testiklerne og
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op til penis. Dette medferer sterilitet,
idet ejakulatet indeholder ingen, eller
kun fa sedceller.

Det antages, at tilstopning eller
manglende udvikling af sedstrengen
opstar for fedslen. Dette er drsagen
til, at ca. 98% af de mandlige CF-
patienter er sterile.

Saedstregen

Imidlertid ber ufrugtbarhed ikke

tages for givet! Hos enkelte mand- Urinrgret
lige CF-patienter er saedstrengen

ikke fuldstendigt tilstoppet. Disse

mend har sedceller 1 sedvasken

og kan derfor godt fa bern. Testes

Sadbleren

Problemet vedrerende forplantningssystemet hos mandlige CF-patienter er
altsa udelukkende af “mekanisk” art. Seksualhormoner og kensorganer er
normale hos CF-patienter.

Pubertetsudvikling foregar normalt; i nogle tilfeelde dog lidt forsinket pa
grund af infektioner og darlig almentilstand.

Seksuel lyst og ydeevne er fuldsteendig normal. Der er ingen grund til, at
mandlige CF-patienter ikke skulle have et tilfredsstillende seksualliv.

Husk!
Sterilitet kan ikke tages for givet.

Det kvindelige forplantningssystem
Ag produceres 1 eeggestokkene (ovarierne) og beveager sig igennem aggele-
derne til livmoderen (uterus). Efter at saeeden er blevet ejakuleret i skeden
(vagina), bevaeger den sig gennem livmoderhalsen, ind i livmoderen og videre
ud i aeggelederen for at
befrugte egget.

/fEggeleder  Livmoder

Problemet ved CF

Hos kvinder med cystisk
fibrose kan slimen i liv-
moderhalsen veere lidt
@ndret, og herved nedset-
tes seedcellernes mulighed
for at na frem til eegget.
Desuden kan kvinder med T :
CF have feerre ®glosnin- Skede

Sejt sekret i livmoder-
halskanalen
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ger. Menstruation kan vere uregelmaessig pa grund af infektion og darlig
almentilstand.

Trods disse problemer kan kvinder med cystisk fibrose blive gravide, og flere
danske CF-patienter har faet bern efter velgennemfort svangerskab.
Seksualhormoner hos kvinder med CF bergres ikke af sygdommen.
Pubertetsudvikling finder sted normalt, i nogle tilfeelde lidt forsinket pa grund
af infektioner og evt. darlig almentilstand.

Seksuel lyst og ydeevne er fuldstendig normal. Der er ingen grund til, at
kvindelige CF-patienter ikke skulle have et tilfredsstillende seksualliv.

Svangerskabsforebyggelse

Seksuelt aktive maend og kvinder med CF skal, som alle andre, tale med deres
praktiserende lege, gynakolog eller CF lege, nar de ensker at anvende svan-
gerskabsforebyggende midler.

Husk!

CF-piger skal oplyse til leegen, nar de planlegger graviditet. I den periode skal
den antibiotiske behandling neje overvejes, bade af hensyn til mor og barn.
Nogle antibiotika ber undgas i forste trimester af evt. graviditet, og andre i
sidste trimester og i amme-perioden. Nogle antibiotika ber undgas under hele
graviditeten.

Vil en CF-patient fa bern med CF?
En CF-patient vil videregive et CF-gen til hvert af sine born.

I parforhold, hvor CF-patientens I parforhold, hvor CF-patientens
partner er anlegsberer, er risikoen partner ikke er anlegsberer, vil

for at fa et barn med cystisk fibrose boernene ikke fa cystisk fibrose, men
50%. De ovrige 50% vil alle veere alle born vil vaere raske anlaegs-
raske anlegsbarere. bearere.
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At leve med cystisk fibrose

Psykosociale reaktioner og problemer
ved diagnosen CF

Nar man som foraldre far at vide, at ens barn har sygdommen cystisk fibrose
(CF), veelder der mange tanker og felelser op i een. Man kan blandt andet blive
bange og forvirret. Desuden oplever mange familier, at der i tiden efter diagnosen
sker eendringer 1 familiens daglige rytme. Som oftest skyldes eendringerne, at syg-
dommen ledsages af en omfattende behandling, der griber ind i den vante daglig-
dag. Det er derfor meget almindeligt, at der hos familier med et CF-barn opstar
mange folelsesmaessige reaktioner omkring diagnosetidspunktet og i tiden, der fol-
ger efter. Disse reaktioner skyldes bade sygdommen og den @ndrede dagligdag.

Folelsesmaessige reaktioner hos forzldre:
Som oftest far foraeldre mange folelsesmaessige oplevelser i forbindelse med
diagnosticeringen af deres barns sygdom.

e Frygt — for det ukendte. Hvordan Kklarer man det? Hvor sygt er, eller bli-
ver barnet. Hvor leenge kommer barnet til at leve?

Bekymring — fremtiden for hele familien.

Skyld — barnet “fik” denne alvorlige sygdom fra sine foraeldre.

Vrede — at dette er sket for os.

Frustration — den tid og opmarksomhed, CF-barnet far/krever i familien.
Omsorg — barnets udvikling.

Ensomhedsfolelse.

Magtesloshed.

Seskende — parforholdet — forskellige mader at vise folelser og holdninger
1 en ukendt situation.

Det er meget almindeligt at opleve disse sterke folelser, og de kan ogsd komme
igen senere.

Hos foreaeldre til spaedbern/smabern kan de folelsesmeessige reaktioner ved
diagnosetidspunktet variere meget, lige fra chok til lettelse. Foraeldre far
naturligvis et chok, nar diagnosen stilles lige efter fedslen, for ingen for-
venter at fa et sygt barn. Det kan imidlertid ogsa foles som en lettelse, nar
diagnosen endelig stilles efter en tid med manglende trivsel hos barnet og
tegn pa forskellige diffuse symptomer. Ved start af rigtig behandling kom-
mer barnet som regel hurtigt i bedre trivsel, og dette er en lettelse, men
man ma forvente, at chokket over selve sygdommen kommer senere.
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Det er vigtigt, at foreldre forseger at forstd nogle af de folelser, der opstar i
forbindelse med diagnosen og i den efterfolgende tid. Det kan hjeelpe at tale
med familie og venner om det, man oplever, foler og teenker. Abenhed over-
for tanker og felelser kan hjelpe en familie med at komme videre efter den
forste svaere og omtumlede tid.

Derudover kan hospitalets psykolog, leege, sygeplejerske og socialradgiver
hjeelpe. Information og svar pa spergsmal om cystisk fibrose kan fjerne for-
kert eller foreeldet viden og fordomme om sygdommen.

Nar det igen bliver hverdag, og det kroniske aspekt i sygdommen bliver synligt,
er det naturligt, at der melder sig mange reaktioner. Mange sporger sig selv:
Skal dette vedblive med at veere vores dagligdag? eller — Hvor meget hoste ma
der mon vaere? De gentagne infektioner tydeliggor sygdommens karakter, den
bliver mere konkret, og angsten for, om barnet er serligt sygt, opstar. Imidlertid
hjelper tiden og erfaringen med CF-barnet med til at fi hverdagen til at funge-
re igen.

Husk!

Du altid er velkommen til at komme med speorgsmal
til CF-lege, CF-sygeplejerske eller CF-psykolog.
Information og samtale kan rydde mange
misforstaelser af vejen.

Rad til forzeldre:

® Du har ikke et sygt barn; barnet har en skjult defekt, der uden behandling
giver sygdom.

e Barnet skal behandles sd normalt som muligt, undga derfor eks. overbe-

skyttelse og forkeelelse

Stimuler barnets selvtillid, eks. ved opmuntring.

Gem ikke barnet veek, nir det skal have behandling.

Fa den daglige behandling ind som en naturlig del af hverdagen.

Undga savidt muligt seerbehandling i forhold til raske seskende.

Anerkend seskendes ret til lejlighedsvis vrede og jalousi.

Afsaet seerlig tid til det raske barn.

Informer om sygdommen til familie, venner og kammerater, til bernehaven,

skolen og fritidsinstitutioner (CF-sygeplejersken hjeelper gerne hermed).

Ver dben og ikke tilbageholdende med at stille spergsmal til CF-personalet.

Begge forzldre skal deltage i informationen og behandlingen af sygdom-

men. Forzldrenes viden og holdning til sygdommen og dens behandling

har stor betydning for, hvordan barnet senere forholder sig til sin sygdom.
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Vis barnet tillid til selvsteendighed og hjelp derved barnet til, at det i voksen-
alderen selv kan tage vare pa sin behandling.

Om accept af behandlingen

Man kan godt som foraeldre fole, at man begar overgreb pa sit lille barn,
nar det graeder og protesterer imod en foreskreven behandling. Det er
naturligt, at barnet protesterer, men det er vigtigt, at foreldre ved hjelp af
“keerlig konsekvens” veenner barnet til behandlingen, idet behandlingen er
livsvigtig.

Foraldrenes accept og holdning til behandlingen har derudover afgerende
betydning for, hvordan barnet senere i livet leerer at forholde sig til sin syg-
dom og behandling.

Det sker ofte, at bade smabern og lidt sterre bern afviser behandlingen. Men man
ma vere konsekvent og overfor barnet fastholde, hvor vigtig behandlingen er. Prov
desuden at gore behandlingen til en hyggestund ved at se fjernsyn, spille spil eller
lzese historie imens, hvor ogsa raske sgskende og kammerater kan deltage.

Smabern og lidt sterre bern vil prove grenser af overfor foreldre og andre
voksne. Dette skyldes, at barnet blandt andet har brug for at finde ud af, om
der er noget, som giver sarlig opmerksomhed ex. maltiderne. LL.ad derfor
barnet spise, nar det er sultent, og undga at presse for meget pa nar appetit-
ten er ringe, pga. infektion. Appetitten skal nok komme igen.

Unge med CF manifesterer selvsteendighed pa mange mader.

Eksempelvis kan det vise sig ved, at de i perioder undlader at felge den for-
skrevne behandling. Indirekte forteeller de herved omgivelserne, at de
onsker at gore opror mod sygdommen og dens behandling. Nar man er ung
og har CF, er dagligdagen mere besverlig, og man har undertiden brug for
at glemme sygdommen og leve en normal dagligdag ligesom de jevnaldre-
ne. Desuden har unge med CF, ligesom andre unge, brug for at finde ud af,
hvem de er. Dette gores ved at prove graenser af overfor andre, deriblandt
foreeldrene. Som i de fleste familier med teenagere er der en gang imellem
konflikter, idet unge ofte har et enske om @get ansvarlighed og selvstaen-
dighed, og herved adskiller CF-familier sig ikke fra andre familier med
teenagere.

Information om sygdommen

Udviklingen indenfor CF-behandling sker med rivende hast, og hele tiden
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kommer der ny viden om behandlingen. Den information, der tidligere er
givet, er maske glemt eller foreldet. Hold dig derfor ikke tilbage fra at stille
sporgsmal om emner, du matte vaere i tvivl om.

CF-barnet: Barnet skal informeres om cystisk fibrose, og om hvorfor den
daglige behandling gives. Nar det drejer sig om smabern og lidt sterre bern,
kan det veere hensigtsmeessigt at benytte folgende retningslinier vedrerende
information:
¢ Gor kommunikationen aben og erlig,

giv aldersadaekvate forklaringer ,

reducer forvirring,
e Giv tid til tankemeessig mestring,

tillad spergsmal og samtale,

forvent at samtalerne bliver korte.
Nogle af spergsmaélene fra barnet kan maske veere sveere for foraeldrene at
svare pa, og derfor er det vigtigt at ga videre med disse sporgsmal til CF-
centret. CF-personalet kan hjeelpe foreldrene med dels at bibringe barnet
oget sygdomsforstaelse og dels at give barnet den information, som det bor
have. Viden er et vigtigt led i forstielsen og accepten af sygdommen og dens
behandling.

De raske soskende: sgskende og deres kammerater ber have tilstraekkelig
information om sygdommen. Lag op til fortsat benhed omkring spergsmal,
tanker og felelser vedrerende CF. LLad sgskende komme med til kontrol pa
hospitalet en gang imellem.

Familie-venner: Det er vigtigt at oplyse familiemedlemmer om cystisk fibrose
for at bedsteforaeldre, onkler, tanter etc. trygt kan deltage i pasningen af CF-
barnet. T'ag dem gerne med til ambulant kontrol en gang imellem.

Daginstitution: Informationen til paeedagogerne i1 barnets daginstitution er vig-
tig for barnets hverdag. Det er af stor betydning, at peedagogerne er velinfor-
merede om sygdommen og den givne behandling. Herved foler de sig trygge

ved at have barnet i institutionen, og de kan derved hjzlpe barnet til at fa en

normal dagligdag.

Aflastningsmuligheder: Den tid, barnet tilbringer sammen med en babysitter,
kan veere nyttig badde for barnet og for foreldrene. Barnet far nye impulser,
og som foreeldre far man mulighed for at deltage i andre aktiviteter, treeffe
venner o.lign. Ger som du ville gore med ethvert barn: Fortel babysitteren
om dit barns specifikke behov og efterlad et telefonnummer, hvor du kan
treeffes. Barnet bliver ikke pludselig akut syg pga. CF.
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CF-barnets mgde med det omgivende samfund

Smabgrn i daginstitutioner

Smabern med CF har ligesom andre born brug for kontakt
til jevnaldrene, idet de i det feelles samveer leerer at bega sig

1 grupper, de finder feelles fritidsinteresser, far venner etc.
Det er derfor naturligt at sende barnet i daginstitution, men
ligesom andre bern ber smabern med CF undga unedig kon-
takt med smitsomme sygdomme. P4 grund af mange virus-
infektioner blandt bern i vuggestuer anbefales ofte, at CF-
barnet passes i en dagplejeordning eller lignende.

Nar behandlingen eller dele af denne saledes pa et tidspunkt
flyttes over pd andre omsorgspersoner, kan det vere svert

for foreeldrene at give “slip” pa deres barn. Som foreldre mister
man den totale kontrol med behandlingen, og i denne sammenhang belastes
foreeldre ofte med spergsmal som: kan andre gore det godt nok? eller tager mit
barn sin behandling? Erfaringen viser, at CF-barnet sagtens kan passe/fa den
daglige behandling, selvom det gar i daginstitution. Hvis der i daginstitutionen
er “gammel viden”, uvidenhed angdende sygdommen eller méske overdramati-
sering af denne, hjelper CF-sygeplejersken gerne med at informere.

Skolebgrn

Born i skolealderen kan veere genert, og irriterede over at
skulle noget, jevnaldrende ikke skal. De kan heller ikke
altid forsta, hvorfor de skal det, og de har ofte ikke tid til
behandlingen. Som regel kan de ikke meerke virkningen
af behandlingen her og nu, sa den hjeelper nok alligevel
ikke!

Lad legen og sygeplejersken pd CF-centret hjelpe til ved
sadanne problemomrader. Malet for den ambulante
behandling er ogsa, at barn/familie/behandlere samar-
bejder for derved at vedligeholde og forbedre
behandlingen. I denne sammenhang handler en del af
samarbejdet om at forklare barnet meningen med

selve behandlingen, ligesom barnet pa dets egne
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premisser har brug for at fa forklaret nogle af de konsekvenser, manglende
behandling pa langt sigt kan ledsages af.

Det er vigtigt, at bern/unge igennem medindflydelse pa deres behandling
hjaelpes til at mestre egenomsorg dvs. ansvar for eget helbred. Prioritering af
livskvalitet hos den unge er ofte kortsigtet, og de har derfor brug for foraeldre-
nes og behandlernes hjzlp til egenomsorg for derved at opnd en mere lang-
sigtet prioritering.

Teenager

Unge med CF kan vere generte over deres hoste. De kan vare
mindre og tyndere end deres klassekammerater. Maske foler de
sig hurtigere treette ved fysisk aktivitet og skal i modsatning til
kammeraterne have medicin med skolemaden. 4 grund af
manedlige ambulante hospitalskontroller og maske indleggelser
har de et storre fraveer end kammeraterne.

Teenagerens forlegenhed kan méaske gores mindre, hvis de selv
forstar sygdommen og kan forklare kammeraterne nedvendig-
heden af behandlingen. Abenhed om sygdommen kan afmysti-
ficere og bidrage til accept og forstaelse.

Husk!
at give barnet med cystisk fibrose almindelig keerlig omsorg
og opmarksomhed, sé ikke al kontakt kommer til at handle
om cystisk fibrose. Cystisk fibrose skal fylde sa lidt i hele
familiens hverdag som muligt.

Selv om cystisk fibrose er en indgribende sygdom, bade fysisk, psykisk og soci-
alt, kan CF-patienter fore et lykkeligt, aktivt og normalt liv. Mange CF-patien-
ter er nu i voksenalderen, under uddannelse, i erhverv og har stiftet familie.

Der opdages hele tiden nye ting om selve defekten, og nye behandlingsmulig-
heder undersoges. En normalisering af lungesekretet enten ved genterapi eller
pa anden made, med henblik pa at forhindre infektionerne, er forskernes
store mal. Udviklingen gar si steerkt, at det er sveert at beskrive her, men du
er altid velkommen til at forhere dig om det sidste ny inden for forskningen
og behandlingen af CF pa CF-centret.
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Landsforeningen til Bekeempelse af Cystisk Fibrose blev stiftet i 1967 af en
kreds af leeger og foreldre til born med cystisk fibrose. CF-foreningens formal
er bl.a. at udbrede kendskabet til cystisk fibrose, at stotte forskningen ved ind-
samling af midler hertil og at yde praktisk hjelp til patienter og foraldre med
bern med sygdommen.

Der er udgivet en rakke pjecer om cystisk fibrose, herunder Cystisk Fibrose ...
hvad er det???, Samfundets Weelp til patienter med cystisk fibrose, Der er et barn 1
klassen med cystisk fibrose, m.fl. Pjecerne udleveres gratis fra CF-sekretariatet,
som er den daglige ramme om foreningens arbejde — forst og fremmest med en
konsulenttjeneste, som star til familiernes radighed i alle praktiske spergsmal.

En anden vigtig opgave er afholdelse af et arligt familie-weekendkursus for
forzldre og CF-begrn under 18 ar samt deres raske soskende. Undervisnings-
programmet udarbejdes i samarbejde med Danmarks to CF-centre pa Rigs-
hospitalet (RH) og Skejby Sygehus (SK). CF-foreningen arrangerer ogsa storre
regionale informationsmeder samt en arlig vinterlejr for CFere 1 alderen 10-17
ar. Desuden udgives bladet Cystisk Fibrose.

I bade Ost- og Vestdanmark har foreeldre etableret en raekke lokalgrupper, som
afholder mindre meder og sammenkomster for CF-familierne. Nogle lokal-
grupper arrangerer ogsa storre informationsmeder i tilknytning til de to
CF-centre (RH og SK). Ogsa voksne CF’ere atholder sterre og mindre
arrangementer.

Kontakt CF-foreningen — tIf. 8667 4422 — sa vil ogsa din familie fa til-
sendt invitationer til moeder, CF-blade m.m.

Med venlig hilsen og pa gensyn

Landsforeningen til Bekeempelse af

Cystisi ihibrosc

DK Hyrdebakken 246 B +45 8667 4422
DK 8800 Viborg Fax +45 8667 6666
E-mail: info@cf-dk.org
tlftid dagligt kl. 9.00 - 13.00
GiroBank kt. nr: 6 40 43 83
Sekretariatschef: Hanne Wendel Tybkjeer

STOT BEKAMPELSEN AF CYSTISK FIBROSE - GIRO 6 40 43 83



@ JANSSEN-CILAG

Janssen-Cilag A/S - Hammerbakken 19 - 3460 Birkergd -TIf. 45 82 31 00

ISBN 87-986895-0-9

PRIS KR. 25 “
9508

97788798"68




