Cystisk fibros

Cystisk fibros @r en arftlig sjukdom som péverkar
de slemproducerande kértlarna i kroppen.
Kértlarna utséndrar ett alltfér segt slem som
péverkar lungorna och mag-tarmkanalen med
andningsbesvdr, infektioner i lungorna och stérd
matsmaltning som féljd.

Det fods 15-20 barn med cystisk fibros i Sverige varje ar.
I hela landet kdnner man for ndrvarande till drygt 700
personer med sjukdomen.

Symtom

Cystisk fibros har en stor variation i svérighetsgrad och
symtom. Forsta tecknet pa sjukdomen kan visa sig redan hos
det nyfodda barnet som ett stopp i tarmen, men det kan ocksa
droja till vuxen éalder innan diagnosen stills.

Det sega slemmet skapar problem i lungor och andnings-
véagar. En person med cystisk fibros har svart att hosta upp
det sega slemmet. Det blir d& en grogrund for bakterier i
andningsvigarna och kan leda till upprepade lunginflamma-
tioner. Det kan ocksa delvis téppa till luftvdgarna och gora
det svart att andas.

I mag-tarmkanalen forhindrar det sega slemmet en normal
nedbrytning av fett. Avforingarna blir ménga, stora och
fettrika. Forstoppning &r en annan komplikation, liksom
uppstotningar.

Forsdmrat upptag av kalcium och D-vitamin kan leda till
nedsatt bentéthet och i vissa fall benskorhet. Manga har svért
att tillgodogora sig tillrackligt med fettlosliga vitaminer
(A, D, E och K) fran maten. Risken att bli undernérd och fa
vitaminbrist &r stor.

Personer med cystisk fibros kan fa en typ av diabetes
kallad cystisk fibros-relaterad diabetes mellitus (CFRD).

Aven bukspottkérteln, gallblasan och levern kan skadas.
Personer med cystisk fibros har ocksé ovanligt salt svett,
vilket kan ge saltforluster ndr man svettas mycket.

Orsak

Cystisk fibros ér en drftlig sjukdom som orsakas av
mutationer (sjukdomsorsakande varianter) i en specifik gen.
Genvarianterna medfor att de slemproducerande kortlarna i
kroppen inte fungerar normalt.

Behandling

Det finns ingen behandling som botar cystisk fibros, utan
behandlingen inriktas pa att lindra symtomen. Kontakt med
dietist och fysioterapeut dr mycket betydelsefullt.

Andningsgymnastik &r en viktig del i behandlingen. Den
syftar till att 16sa, mobilisera och fa bort slem, och gors en
eller flera ganger om dagen.

Slemlosande och luftrérsvidgande mediciner tas dagligen.
Antibiotika ges frikostigt, d&ven vid virusangrepp som vanliga
forkylningar. Det dr viktigt att vaccinera mot infektioner som
ger luftvéigsbesvar.

De flesta behover tillskott av bukspottkortelenzymer och
fettlosliga vitaminer.

Effektiva lakemedel som till stor del korrigerar det basala
felet vid cystisk fibros ar nu tillgéngliga i Sverige och har
redan dramatiskt forbattrat hilsan och framtidsutsikterna.
Lungskador som redan uppstatt kommer dock inte att
forsvinna. For cirka 10 % av alla med cystisk fibros finns
dnnu inga korrigerande ldkemedel.

Lungtransplantation kan behdvas och i enstaka fall
levertransplantation.

Diabetes kraver oftast insulinbehandling.

Resurser

Specialistteam, med sérskild kompetens inom diagnostik,
utredning och behandling, finns vid fyra CF-center for barn
och vuxna: Géteborg, Lund, Stockholm och Uppsala.

Samhallets stédinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stdd och insatser. Mer information finns i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta hélsotillstand,
under Sambhdillets stédinsatser.

Intresseorganisationer
* Riksforbundet Cystisk Fibros (RfCF)

» Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hir 4r en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hélsotillstdnd. Se vidare
socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand

vid Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum
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