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Bakgrunn for arbeidet

Revisjon av anbefalinger fra 2011/2012

Norsk senter for cystisk fibrose (NSCF) er en nasjonal kompetansetjeneste som har som
formal & bidra til best mulig helse og livskvalitet hos pasienter med cystisk fibrose (CF) i
Norge. | Norge lever det na ca. 400 personer med diagnosen CF.

Den 11. februar 2011 ga daveerende leder av NSCF, Olav-Trond Storrgsten, en intern
arbeidsgruppe i oppgave a utarbeide anbefalinger for kontroll og oppfglging av pasienter med
CF i Norge. Det resulterende dokumentet var basert pa allerede eksisterende anbefalinger og
ble sist revidert 2012.

Internasjonalt finnes det god dokumentasjon pa hvilke krav som stilles til behandling og
oppfelging av pasientgruppen. En tverrfaglig sammensatt arbeidsgruppe ved NSCF har na
gatt gjennom oppdaterte, internasjonale faglige anbefalinger for CF-omsorg etter oppdrag i
mandat gitt av naveerende leder ved NSCF, Egil Bakkeheim, i januar 2021.

Som det fremkommer av mandatet for arbeidsgruppen (se s.6) er malgruppen for dokumentet
behandlere og ledere i virksomheter som driver CF-omsorgen i Norge. To hovedaktiviteter er
belyst: Tverrfaglig arskontroll og oppfaelging, samt polikliniske kontroller.

Folgende inngar ikke i revisjonen: Diagnostisk utredning inkludert nyfadtscreening,
innleggelser i forbindelse med komplikasjoner og serskilte grupper (gravide,
transplantasjonskandidater, pasienter med terminal lungesykdom m.m.).

| forbindelse med denne revisjonen har det tilkommet et nytt punkt i mandatet som heter
«metoder for implementering av screening for psykisk helse».

Grunnstrukturen i dokumentet er beholdt gjennom revisjonen, men vi har valgt &
systematisere kapitlet «Rutiner i CF omsorgen» for & oppna en bedre oversikt over innholdet i
arskontroller og polikliniske kontroller. Blant annet gjennom utarbeidelse av tabeller mener vi
at dokumentet na egner seg bedre for bruk i den kliniske hverdagen.

Hovedpunktene fra en stor del av vedleggene i tidligere versjon er nd inkludert i
hovedteksten. En del av tidligere vedlegg er overfladiggjort gjennom andre publikasjoner som
f.eks. e-handbok ved OUS. Vedlegget som omhandler gjennomgang og dokumentasjon i
fysioterapi ved CF er revidert Anbefalinger, NSCF, juni 2022, Vedlegg 1. Fysioterapi
giennomgang og dokumentasjon. Sjekkliste SG 15.5.22.pdf (oslo-universitetssykehus.no) og
komplementert med et vedlegg som gir oversikt over arbeidsmodell i fysioterapi
Anbefalinger, NSCF, juni 2022, Vedlegg 2. Arbeidsmodell - fysioterapi_SG 15.5.pdf (oslo-
universitetssykehus.no).

| forrige versjon av dokumentet ble det papekt at det gjenstar a utrede en helhetlig CF-omsorg
i Norge, herunder NSCF sin rolle, ansvar og oppgaver. Siden den gang har Oslo
Universitetssykehus (OUS) ved barneavdeling for allergi og lungesykdommer, og
lungemedisinsk avdeling overtatt en del av den Kkliniske virksomheten i egen helseregion.
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Gjennom aktiv deltagelse i klinisk virksomhet bl.a. i forbindelse med nyfedtscreening og
oppfelging av disse barna frem til 2-ars alder, og arlig tverrfaglig oppfglging av pasienter i
alle helseregioner, star den Kliniske rollen ved NSCF fortsatt sterkt. NSCF jobber som
tidligere tett opp mot OUS, og bistar fagmiljger og behandlere i hele Norge. Dette er utdypet
under punkt «Innledning».

Arbeidsgruppen har i dokumentet valgt 8 komme med noen rad for videre satsning innen CF-
omsorgen i Norge. Radene omhandler ikke bare momenter hvor det foreligger behov for
forbedring av eksisterende praksis eller implementering av eksisterende metodologi, men
papeker ogsa viktigheten av & delta aktivt i forskning og utvikling av fremtidsrettet
behandling.
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Innledning

Norsk senter for cystisk fibrose (NSCF) ble opprettet i 1998 som et nasjonalt
kompetansesenter for cystisk fibrose, og har delvis fungert som et behandlingssenter i
samarbeid med aktuelle avdelinger og seksjoner i Oslo Universitetssykehus (OUS) og
samarbeidspartnere i Norge (se wunder). NSCF tildeles gremerkede midler fra
Helsedepartementet, og NSCF har i dag ansvar for diagnosene cystisk fibrose, primear cilier
dyskinesi og Shwachman Diamond syndrom.

NSCF er ett av ni landsdekkende kompetansesentre i Nasjonal kompetansetjeneste for sjeldne
diagnoser (NKSD). Ansvarsomrade for nasjonale kompetansetjenester er beskrevet i § 4-6
«Oppgaver for nasjonale kompetansetjenester» i forskrift gjeldende fra 1.1.2011 (FOR 2010-
12-17 nr 1706, endret ved forskrift 17 jan 2013 nr. 61), og mandatet er som falger:

Bygge opp og formidle kompetanse.

Overvake og formidle behandlingsresultater.

Delta i forskning og etablering av forskernettverk.

Bidra i relevant undervisning.

Sgrge for veiledning, kunnskaps- og kompetansespredning til helse- og
omsorgstjenesten, andre tjenesteytere og brukere.

Iverksette tiltak for a sikre likeverdig tilgang til nasjonale kompetansetjenester.

Bidra til implementering av nasjonale retningslinjer og kunnskapsbasert praksis.
Etablere faglige referansegrupper.

Rapportere arlig til departementet eller til det organ som departementet bestemmer.

NSCF er organisert som en seksjon under Avdeling for sjeldne diagnoser i Barne- og
ungdomsklinikken ved Oslo universitetssykehus (OUS) og er et tverrfaglig sammensatt
kompetansesenter.

Helhetlig omsorg i et CF-senter krever tilgang til en rekke spesialiteter, prosedyrer og
avdelinger. Med helhetlig beskrives i dette dokumentet tilbudets omfang. Begrepet ma ikke
oppfattes som en motsetning til «delt omsorg» mellom flere helseaktgrer. NSCF driftes i
henhold til mandatet over, og har dermed ikke formelt den samme rollen som et CF-senter
slik det er definert internasjonalt (1). NSCF inngar i et samarbeid med en rekke avdelinger i
OUS. Personell ved NSCF deltar i klinisk arbeid med senterets diagnoser, og flere av NSCFs
ansatte har deltidsstillinger i samarbeidende kliniske avdelinger. Til sammen utgjer dette
samarbeidet i OUS et CF-senter i internasjonal forstand. Nar begrepet CF-senter brukes
senere i dette dokumentet, sa menes et CF-senter i internasjonal forstand.

Anbefalingene for CF-omsorg i Norge er utarbeidet ved NSCF og er basert pa gjeldende
europeiske standarder for CF-omsorg (1-5), retningslinjer fra Storbritannia (6) og USA
(Cystic Fibrosis Foundation) (7) og standard i lungefysioterapi for pasienter med cystisk
fibrose i Norge (8, 9). Arbeidsmodell i lungefysioterapi har vert etablert siden NSCF ble
opprettet (vedlegg 2), og er basert pa kvalitetssikringsprosjekter i regi av Norsk
Fysioterapeutforbund (NFF), og fagutviklingsprosjekter i lungefysioterapi (8, 9).

Nar det gjelder organspesifikke manifestasjoner og handtering er ogsa annen relevant
faglitteratur konsultert (10-15). Et nytt fokusomrade i denne revisjonen er implementering av
screening for psykisk helse, noe som ikke er omtalt tidligere. Dette er videre beskrevet under
kapitlet «Rutiner i CF-omsorgen».
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Siden farste versjon av dette dokumentet er det na tatt hensyn til endringer i
helselovgivningen som regulerer spesialisthelsetjenesten og pasienters rettigheter. Vi vil ogsa
nevne rettigheter innen psykisk helse, samt rett til individuell plan og ansvarsgruppe.

Helsedirektoratet har utarbeidet egne prioriteringsveiledere om retten til psykisk helsehjelp i
den offentlige spesialisthelsetjenesten bade for barn og voksne (16, 17). | tillegg foreligger det
sakalte pakkeforlgp som beskriver prosedyrer for henvisning, utredning, behandling og videre
oppfalging for de som har behov for psykisk helsehjelp (18, 19).

Retten til individuell plan for personer med behov for langvarige og koordinerte helse- og
omsorgstjenester ble lovfestet i 2001. Forskrift til loven tradte i kraft 01.01.2012 (20). For
enkelte som ikke har behov for individuell plan kan etablering av ansvarsgruppe veere aktuelt.
Ansvarsgruppe er ikke regulert i lov eller forskrift. Hensikten med begge er a sgrge for
koordinerte tjenester gjennom god informasjonsflyt mellom involverte fagpersoner og
instanser, og et forpliktende tverrfaglig samarbeid. Den ledes som regel av den som er
koordinator.

I henhold til europeiske anbefalinger for kvalitetsstyring (2) skal hgyest mulig
behandlingsstandard tilstrebes, innenfor nasjonale og regionale rammer, med tanke pa &
stimulere til gkt kvalitet over tid. Overvakning av omsorgen er sentral, da den vil bidra til &
identifisere omrader for kvalitetsforbedring. Viktige momenter og verktgy i kvalitetsstyring er
listet i tabell 1.

Tabell 1: Pasientsentrert kvalitetsstyring.

Praktiske momenter og verktgy

e Elektronisk pasientjournal

e Oppfelgingsplaner i pasientomsorg

e Tverrfaglige samarbeidsmgter i CF-team for diskusjon av den enkelte CF-pasient
e Definere kvalitetsmal

e Sjekklister pa senter-niva og i omsorgen for den enkelte CF-pasient

e Etterlevelse av gjeldende anbefalinger

e Planlagt intervensjon

e God teoretisk og praktisk opplaering av bade helsepersonell, pasient og familie

Tolket etter Stern et al. European Cystic Fibrosis Standards of Care: Quality Management in cystic
fibrosis (2).
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Mandat for arbeidsgruppen

Gruppen skal revidere gjeldende anbefalinger for kontroll og oppfelging for CF-pasienter i
Norge fra 2012. Ansvarlig for a konstituere gruppen er overlegene Audun Os og Christine
Sachs-Olsen. Gruppen skal veere tverrfaglig sammensatt.

Malgruppe: Behandlere og ledere i virksomheter som driver CF-omsorg i Norge.
To hovedaktiviteter skal belyses.

- Tverrfaglig arskontroll og oppfelging (A)
- Polikliniske kontroller (lege og sykepleier samt andre yrkesgrupper etter behov) (B)

Falgende inngar ikke:

- Opphold og utredning for nydiagnostiserte herunder diagnostikk etter positiv
nyfagdtscreening.

- Innleggelser for diagnostikk og behandling av tilkomne komplikasjoner.

- Seerskilte grupper: gravide, transplantasjonskandidater, terminal lungesykdom med mer.

Folgende skal utarbeides:

1. Detaljert beskrivelse av det faglige innholdet i A og B, inkl. ngdvendige
undersgkelser for a sikre en god kvalitet pa tilbudet. Man kan vurdere a dele opp
anbefalingene i en hovedrapport med henvisning til delrapporter (prosedyrer) som kan
publiseres i e-handbok.

2. Oversikt over ngdvendige forutsetninger (infeksjonskontroll, muligheter for
tverrfaglighet/ gjennomfaring av egenbehandling/tidsbruk/utstyr/egnede lokaler).

3. Beskrivelse av ngdvendige forberedelser som kan gjgres av pasienten selv eller ber
gjeres av samarbeidende aktarer i helsevesenet og andre tverretatlige instanser.

4. Det skal tas hensyn til gjeldende europeiske retningslinjer (Standards of care fra
European Cystic Fibrosis Society (ECFS) ev. supplert med prosedyrer/anbefalinger fra Cystic
Fibrosis Foundation (CFF) (f.eks Cystic fibrosis-related diabetes (CFRD)).

5. Forslag til rapporteringsverktgy (ved OUS) som epikrise med ngdvendige skjema,
polikliniske notater, samkjaring av rapporter/logistikk til Norsk CF-register og CF-biobank

6. Metoder for implementering av screening for psykisk helse ma vurderes & inngd i
revisjonen.

Anbefalingene skal gjelde alle landets pasienter og ikke skjele til begrensninger i muligheter
for service fra helsevesen eller andre aktgrer i Norge.

Som ledd i kvalitessikring av anbefalingene er det gnskelig at gruppen organiserer en egen
CF-dag i regi av NSCF i lgptet av 2. Kvartal 2021. Her kan det inviteres aktulle fagpersoner
fra hele landet.

Format vil avhenge av pandemisituasjonen.

Frist for ferdigstillelse av revisjonen settes til 30.06.2021
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Arbeidet i gruppen

Arbeidsgruppen hadde ni mgter: 7.jan, 21.jan, 3.mars, 17. mars, 14. april, 19. mai, 7. juni, 9.
juni og 23. juni.

Rapporten ble levert til leder av NSCF med oppfordring om a sende det til hgring internt i
NSCF og til samarbeidende helsepersonell i OUS, i tillegg til & gjennomfare kvalitetssikring i
form av en CF-dag i regi av NSCF som skissert over.

Arbeidsgruppen har bestatt av fglgende personer:

Christine Sachs-Olsen, barnelege og leder av arbeidsgruppen
Birthe Christensen, sosialfaglig radgiver

Sandra Gursli, spesialist i hjerte-og lungefysioterapi, MNFF
Ellen Julie Hunstad, klinisk sykepleierspesialist

Egil Midtlyng, psykologspesialist

Inger Elisabeth Moen, klinisk ernaringsfysiolog

Audun Os, lungelege
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Cystisk Fibrose

CF er en sjelden, medfadt, arvelig og progredierende multiorgansykdom. Sykdommens
sammensatte og komplekse problemstillinger krever en tverrfaglig og helhetlig tilnserming fra
helsevesenet (1). Lav forekomst av sykdommen er en utfordring bade for helsevesenet og for
den enkelte pasient (21, 22). Det kan vere vanskelig for helse- og annet fagpersonell & ha
tilstrekkelig kunnskap om diagnosen og kunne yte gode tjenester nar de treffer fa pasienter.
Det kan ogsa veere vanskelig for pasienter a ha tilstrekkelig kunnskap om egen diagnose,
behandling, rettigheter og behov for tiltak. En sykdom regnes som sjelden nar feerre enn 1 per
2000 innbyggere har sykdommen (23).

Antall personer med kjent CF-diagnose i Norge
Tabellen nedenfor viser fordeling pa helseregioner og fordeling barn og voksne per
01.06.2022.

Tabell 2: Antall personer med cystisk fibrose i Norge fordelt pa helseregion.

Barn Voksne Totalt
(0-18 ar) (>184r)
Helseregion Sgr-@st 71 118 189
Helseregion Vest 33 68 101
Helseregion Midt-Norge 15 43 58
Helseregion Nord 6 15 21
Totalt 125 244 369

Kilde: Norsk CF-register per 1. juni 2022. Anslatt dekningsgrad til CF-registeret er pa ca. 90
% av alle pasienter med CF i Norge.

CF-omsorg

Malet for CF-omsorgen er a gi sa god behandling og oppfelging som mulig slik at CF-
pasientene oppnar best mulig prognose og livskvalitet gjennom hele livslgpet. Forebyggende
behandling er viktig, og innebarer en optimalisering av behandling med ngdvendige
ferdigheter fra tidlig barnealder. Hensikten med overvakning er blant annet & gjennomfare
tiltak far det er for sent & gjenvinne tapt funksjon.

Det er, ifglge den oppdaterte europeiske konsensusrapporten fra ECFS, svert viktig at CF-
omsorgen gjennomfares i samsvar med ECFS anbefalinger til tross for at man i de forskjellige
europeiske landene har ulike utfordringer med hensyn til politisk prioritering, gkonomiske
forutsetninger og rekruttering og opplaering av tverrfaglig CF-personale (4).
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Behandling og oppfelging i CF-sentre med spesialkompetanse pa sykdommen er assosiert
med bedre overlevelse og livskvalitet ved CF (1). Dette er grunnen til at ECFS anbefaler at
pasienter mottar hele sin oppfelging ved et CF-senter (= hel omsorg). Delt omsorg med
lokalsykehuset er ikke en foretrukket modell for oppfalging ifglge ECFS sine anbefalinger
(4). I Norge vil det i mange tilfeller veere ngdvendig a fravike anbefalingen om hel omsorg. Pa
grunn av geografiske forhold og fa pasienter er det ngdvendig med et samarbeid med
behandlingsteam narmere pasientens bosted. Pasienten bgr likevel veere tilknyttet et CF-
senter som har det overordnede ansvaret.

Oppfelging ved et tverrfaglig CF-senter

Med et CF-senter menes et tverrfaglig bemannet senter med spesialkompetanse pa CF som
kan tilby helhetlig omsorg inkludert behandling av CF-assosierte komplikasjoner. ECFS
anbefaler at et CF-senter skal ha behandlingsansvar for minimum 100 pasienter og at det er
integrert i et universitetssykehus. CF-senteret skal ikke ha ansvar for faerre enn 50 pasienter

(4).

Samarbeid med en rekke spesialiteter og tilgang pa stattefunksjoner i sykehuset er vesentlig
og ber inkludere blant annet mikrobiologi, gastroenterologi, hepatologi, endokrinologi,
reumatologi, gre-nese-hals, psykisk helse, intervensjonsradiologi og transplantasjonskirurgi.

Senteret skal sikre 24-timers beredskap, og elektive pasienter bgr kunne innlegges innen syv
dager (4). Det ber ogsa tilbys hjemmebehandling med intravengs antibiotika. Et CF-senter bar
ha en CF-database hvor helseparametere dokumenteres og kan fglges. Databasen ma
tilknyttes et nasjonalt register.

Oppfelging i delt omsorg

| Norge er delt omsorg for CF-pasienter et resultat av geografiske forhold og fa pasienter.
Noen pasienter verken kan eller gnsker a reise langt for & motta rutinemessig oppfalging, og
delt omsorg er derfor ngdvendig for & imgtekomme pasienters/foreldres behov og @nske.
Dette ma likevel ikke ga utover kvaliteten pa omsorgen (1).

Ved delt omsorg, ivaretas pasienten gjennom et samarbeid mellom et CF-senter og andre
helseaktgrer (behandlingsteam ved et sykehus naermere pasientens bosted og/eller
primarhelsetjenesten), heretter omtalt som lokal oppfalging. For fysioterapi se arbeidsmodell
(vedlegg 2, se lenke lenger fram). CF-senteret ber koordinere omsorgen og ha det
overordnede ansvaret for pasienten i en delt omsorgsmodell (1). Den lokale omsorgen bar
samles hos faerrest mulig behandlere utenfor senteret for a sikre best mulig kompetanse hos de
involverte (1).

Det ma tilstrebes at lokal oppfalging oppfyller samme standard og kvalitet i
rutineoppfelgingen som CF-senteret. Behandlingsteamet ved lokal oppfelging ved sykehus
ber ideelt sett ha tilgang til fysioterapeut, klinisk erneringsfysiolog, sosionom, psykolog,
sykepleier og lege med kompetanse innenfor CF. Pasientene bgr falges minst en gang arlig
(arskontroll) ved et CF-senter.
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| Norge vil personer som far sin rutinemessige oppfelging ved OUS eller Haukeland
Universitetssykehus (HUS) ha hel omsorg i et CF-senter, mens de som i tillegg felges ved
andre sykehus vil ha delt omsorg.

Rutiner i CF-omsorgen

Nedenfor har vi valgt & inndele anbefalingene i poliklinisk kontroll og arskontroll i henhold til
hovedpunktene i mandatet. Mange av momentene vil vere de samme ved begge
konsultasjonstyper. Innledningsvis velger vi derfor & poengtere noen viktige momenter som
har fatt gkt fokus i CF-omsorgen (24).

Psykisk helse

Barn, unge og voksne med cystisk fibrose kan ha mer symptomer pa angst og depresjon enn
det som er vanlig i befolkningen ellers. Ved CF er det pavist en sammenheng mellom angst
og depresjon og nedsatt lungefunksjon, redusert kroppsvekt, darligere etterlevelse av
behandlingen og gkt innleggelser pa sykehus. Det er derfor anbefalt at personer med CF skal
vurderes for symptomer pa mental helse (3, 14). En viktig side ved kartleggingen i Norge er a
gi de som skarer hgyt et tilbud om oppfelging. Kartleggingen vil bidra til at behandlingen for
den enkelte blir mer tverrfaglig. Data fra kartleggingen vil inngd i rapportering og
vitenskapelige publikasjoner.

Overgang fra barn til voksen

Ungdomstiden (12-24 ar) er en periode med store endringer, fysisk og psykologisk, og disse
aldersrelaterte forandringene opplever ogsd ungdom med kroniske sykdommer. Overgangen
fra barn til voksen i sykehus ber falge et definert program og ma dokumenteres (24). En
koordinert overfgring av ansvar inkluderer en komplett klinisk oppsummering fra det
tverrfaglige teamet ved barne- og ungdomsavdelingen, et avtalt overferingsmgte med
voksenteamet, besgk pa voksenavdelingen og en dato for farste oppfelging med det nye
behandlingsteamet. Ved voksenavdelingen fortsetter samarbeidet for at den unge pasienten
etter hvert tar ansvar for sin helse og egenomsorg; forventet ved 24 ars alder (24). Det er
utarbeidet seks kjerneelementer for vellykket overfaring (25).

OUS har ogsa en retningslinje (https://ehandboken.ous-hf.no/document/128425) som
gjelder all ungdom og unge voksne pasienter i alderen 12-26 ar (se figur 1 for de forskjellige
fasene).

Figur 1: Overgang fra barn til voksen. Kilde: OUS.

Forberedelsesfase Overfaringsfase Etableringsfase
12-16 ar 16-18 ar 18-26 ar

Riktig tidspunkt for overfgring av behandlingsansvar til voksen behandlingsteam ma vurderes
individuelt slik at overfagring er i henhold til norsk helselovgivning. Det bgr utarbeides egne
rutiner og program for overgang og overfgring fra barn til voksen i CF-omsorgen (se
satsningsomrader fremover). Programmet bgr blant annet inneholde kunnskap og ferdigheter
om CF-sykdom og behandling, livskvalitet, mental helse, rettigheter, utdanning, yrkesvalg,
seksualitet og rus.
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Digital oppfelging

Digitale kommunikasjonsplattformer og utstyr for overvakning av helseparameter hjemme
(hjemmemonitorering) er under stadig utvikling, og kan vere alternativer til, eller
supplementere deler av ordiner oppfelging av CF-pasienter. Det er flere fordeler med dette,
eksempelvis med hensyn til hygiene og smittevern, forenklet tilgang til helsetjenester for
pasienter med lang reisevei, tidsbesparelse for pasientene og mindre behov for a ta fri fra jobb
eller skole. En hovedmalsetning med digital oppfelging er a bidra til & ivareta pasientens helse
ved & identifisere behov for tidlig intervensjon og dermed redusere behovet for
sykehusinnleggelser. Viktige elektroniske verktgy er baerbare spirometre, puls-oksymetre,
aktivitetsmalere, tekst-paminnelser, elektroniske dagbgker og smarttelefoner (24).

Poliklinisk kontroll

Planlegging:

Sykepleierens koordinerende funksjon:

Avtale dato for oppfelging med pasient. Inkalling med program (kliniske undersgkelser,
tverrfaglige konsultasjoner) ma utarbeides i god tid fer konsultasjonen ev. i samarbeid med
sekreteer. Se rutiner for spesifikke faggrupper for sykepleier s. 13.

Pasientens egne forberedelser:
Kartlegge behov for nye resepter. Medbringe inhalasjonsutstyr og tilhgrende
inhalasjonsmedikamenter, og eventuelt pusteteknisk utstyr til konsultasjon med fysioterapeut.

Gjennomfgring:

Pasienten tilsees alltid av lege og sykepleier, andre yrkesgrupper i behandlingsteamet etter
behov. Klinisk kontroll bgr utfgres minst hver tredje maned (5). Dyrkningsprgve av
luftveissekret tas rutinemessig ved hver kontroll og ved forverrelser. | generell veileder for
pediatri fra Norsk barnelegeforening anbefales det hos barn a ta bakteriologisk dyrkning av
nedre luftveissekret hver fjerde til sjette uke (26). NSCF anbefaler poliklinisk kontroll hos
barn hver (fjerde) sjette-attende uke avhengig av alder.

Hos voksne er kontroll hver sjette uke ofte ngdvendig avhengig av symptombilde. Deler av
den polikliniske oppfelgingen vil kunne erstattes med video- eller telefonkonsultasjoner
dersom det er hensiktsmessig, spesielt dersom pasienten har tilgang til hjemme-spirometri.
Det bar etableres en egen struktur for poliklinisk oppfalging av CF-pasienter som ivaretar
tverrfaglighet og infeksjonskontroll.

Anamnese og klinisk undersgkelse:

For & opprettholde god lungehelse er det viktig med regelmessig evaluering i lungefysioterapi,
herunder slimmobilisering, inhalasjonsteknikk, fysisk aktivitet/trening, og pasientens
oppfalging og etterlevelse av behandlingen (3).

Ernaeringsstatus bar evalueres ved hver polikliniske kontroll. Hos voksne tilstrebes BMI>20,
ideelt 22 hos kvinner og 23 hos menn. Hos barn <2 ar tilstrebes 50 p vekt/lengde-percentilen
og >2 ar 50 % BMI-percentil. Avvik fra dette, endringer av betydning eller darlig linezer vekst
(<18 ar) fordrer ekstra oppmerksomhet (5) og vil normalt veere indikasjon for evaluering ved
klinisk ernaringsfysiolog. Maling av kroppssammensetning ved impedansemaling eller DXA-
maling vil kunne vere aktuelt da hgy fettmasse og lav muskelmasse ikke ngdvendigvis er
gnskelig (10).
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Somatisk undersgkelse inklusiv auskultasjon av lunger, palpasjon av abdomen og maling av
hgyde og vekt hgrer med til ordiner klinisk undersgkelse ved hver kontroll (5). Hodeomkrets
males hos barn under 1 ar. Gjennomgang av medikamentell behandling gjeres sammen med
pasient/foresatte ved hver konsultasjon. Eventuelle forandringer i behandlingen skal
diskuteres med pasient/foresatte, og fastlege ber informeres (1). En vurdering av psykisk
helsetilstand hgrer med i konsultasjonen.

Supplerende rutineundersgkelser:

| tabellen nedenfor beskrives rutineprgver. Det kan vare behov for tilleggsundersgkelser
avhengig av klinisk status og komorbiditet. Eksempler pa dette er rgntgendiagnostikk ved
pulmonal forverring, pneumoni, akutt bronkopulmonal aspergillose (ABPA), pneumothorax,
obstipasjon eller distalt intestinalt obstruksjonssyndrom (DIOS). Spirometri: For evaluering
av infeksjonsbehandling og evaluering av toleranse ved oppstart av nytt
inhalasjonsmedikament. Spirometri med reversibilitetstesting: Ved mistanke om astma eller
ABPA.

Harselstap er en ugnsket og hyppig bivirkning av medikasjon, s&rlig aminoglykosider, ved
CF. Europeiske anbefalinger rader til hgrselstesting (audiometri) ved tinnitus, kjent hagrselstap
eller som del av rutineundersgkelsene (3). En systematisk oversikt (27) har vist protektiv
effekt ved bruk av per oral Acetylcystein for & forhindre aminoglykosid-indusert harselstap.
Kliniske retningslinjer ved Royal Brompton Hospital anbefaler 300 mg x 2 for barn under 12
ar og 600 mg x 2 for eldre barn nar man gir aminoglykosider intravengst (6). Den beskyttende
effekten gjelder sannsynligvis ogsd voksne pasienter. Det er utviklet en algoritme for
monitorering av hgrselen ved bruk av aminoglykosider (28). | algoritmen anbefales det etter
en initial audiometri-screening, som et minimum:
e Minst arlig audiometri ved bruk av intravengse aminoglykosider >15 dager per ar eller
>50 dager gjennom livet
e Audiometri hver 4. maned ved behandling mot non-tuberkulgse mykobakterier (NTM)
med intravengs Amikacin eller hver 6. maned ved inhalert Amikacin
e Audiometri hvert 5. ar ved kontinuerlig bruk av Tobramycin i inhalasjonsform

Tabell 3: Supplerende rutineundersgkelser ved poliklinisk konsultasjon.

n NORSK SENTER F
— NS

ISK FIBROSE

Undersgkelser Spesifikasjon Hyppighet
Vekt Hver kontroll
Hgyde Hver kontroll (barn)
Audiometri Se tekst i kapitelets
innledning
Oksygenmetning Sp02 Hver kontroll (voksne) pa
indikasjon*
Ekspektorat/larynksaspirat** | CF-bakteriologi og Hver kontroll
Muggsopp Hver kontroll
Mykobakterier Hver 6 md
13/33




Lungefunksjon Spirometri Hver kontroll fra 5 ars alder.

Pa indikasjon

Urinprgve Na og K Barn som star pa salttilskudd
eller har darlig tilvekst
Blodprgver Hb, hvite, diff, trc, CRP, Na, K, | Voksne med alvorlig fenotype
kreat, ASAT, ALAT, GT, glukose, | vurdere hver 3 md, ellers arlig.
(HbA1c)
ALAT, ASAT, bil, CK Ved CFTR-modulatorterapi

minst hver 3 md fgrste aret.

* Ved fremskreden lungesykdom eller akutte forverrelser

** Tas i forbindelse med fysioterapi hvis mulig. Ved mangel pa ekspektorat (fravar, ikke
mulig & ekspektorere) tas det larynxaspirat.

*** Lung clearance index (LCI): En relativt ny metodikk som kan vere nyttig i tidlig

diagnostikk av lungeforandringer (fra 3 ar), og til a forutsi forverringer av lungesykdom. LClI

er forelgpig lite implementert i Norge, og er ikke tilgjengelig ved alle sykehus. Videre klinisk

bruk vil sannsynligvis bli klargjort i de naermeste arene.

Rutiner for CF-omsorg utarbeidet for spesifikke faggrupper:

—
D
e o o o .%

Gjennomgang og vurdering av prgveresultater.

Opptak av anamnese og vurdering av klinisk status som nevnt ovenfor.

Bestilling av prever og undersgkelser til neste konsultasjon.

Henvisninger til andre instanser og faggrupper ved behov.

Dokumentasjon og rapportering gjennom utarbeidelse av systematisk poliklinisk
journalnotat/brev til fastlege og aktuelle behandlere (delt omsorg). Se for @vrig
kapittel «<Dokumentasjon og rapportering.»

Sykepleier:
Daglig oppfalging

Handtering av lgpende henvendelser fra pasienter og foreldre om pravesvar,
prgvetaking, akutt sykdom, vurdering av behov for klinisk tilsyn eller tverrfaglige
konsultasjoner, samarbeid med lokale aktgrer, med mere.

Samarbeid med sengeposter etter behov.

Elektiv oppfalging (i samarbeid med merkantilt personell)

Planlegging av elektiv oppfglging med undersgkelser og tverrfaglige konsultasjoner —
tidspunkt, rekkefglge av pasienter iht. mikrobiologi, smitteregime, bestille isolat,
bestille rom for undersgkelser og tverrfaglige konsultasjoner, forberedelser som
lystgass, lage program, sende innkallinger, kommunikasjon via telefon, SMS og
digital dialog.

Forberede overgang fra barn til voksen i sykehus. Tverrfaglige konsultasjoner og mete
mellom pasient og CF-personell som har ansvar for hhv. barn og voksne pasienter.
Bestille overnatting pa pasienthotell eller tolk ved behov.
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Bestille transport via Pasientreiser ved behov.

Koordinering og gjennomfgring av elektive undersgkelser og tverrfaglige
konsultasjoner.

Handtering av prgvetaking som larynxaspirat/ekspektorat, urinprgver, blodprgver, med
mere.

Gjennomfare sykepleiekonsultasjoner med kartlegging av kunnskap og ferdigheter for
egenomsorg (legemidler, utstyr, smittevern, sykdomsutvikling, symptomer, familie,
hverdagen, utfordringer, livsfaser).

Dokumentasjon og rapportering i journalsystemet.

Fysioterapeut

Oppfalging etter arskontroll ved behov for a etablere behandling i hverdagen

Fortsette etablering/justering og innlering av inhalasjon og behandling

Utreise til pasient for & etablere behandlingen lokalt, og gi praktisk veiledning til
pasient/foreldre, og lokale fysioterapeuter

Dokumentasjon og rapportering i journalsystemet med kopi til pasient, foreldre, lokale
fysioterapeuter og lege

Vurdere behov for digitalt samarbeidsmate

Oppfalging ved behov (ev. ved utreise):

Fortsette etablering/justering og innleering

Gi stette, oppmuntring og ivareta motivasjonen

Vurdere behandlingens kvalitet, og grad av egenmestring og etterlevelse

Vurdere inhalasjonsutstyr og pusteteknisk utstyr

Ved oppstart av nye inhalasjonsmedikamenter (antibiotika, Pulmozyme): Innlzring av
pustemate og pusteteknikk

Ved nye problemstillinger, f.eks.: pavist bakteriologi (eradikasjon), atelektase, gkt
slimmengde, fallende lungefunksjon/respirasjonssvikt

Dokumentasjon og rapportering i journalsystemet, med kopi til pasient/foreldre, lokale
fysioterapeuter og lege hvis aktuelt

Omfang, tidsbruk, og hyppighet av oppfalgingen kan variere med status og behov, alder og
leereprosess (vedlegg 2, se lenke lenger fram), og om regelmessig kontrolloppfalging ivaretas
lokalt eller ved et CF-senter. Digital oppfalging kan veere aktuelt, forutsatt at behandlingen er
gjennomarbeidet og etablert.

Klinisk ernaringsfysiolog:

Vere involvert i overgang fra barn til voksen.

Kartlegge og gi rad/ veiledning med utgangspunkt aktuell problemstilling, pasientens
alder, motivasjon, erngringsstatus, naeringsbehov og klinisk tilstand.

Bidra med opplering og stette slik at pasienten/familien selv kan ta hensiktsmessige
valg i ulike stadier av sykdommen.
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e Behovet vil variere med alder og klinisk tilstand. Generelle anbefalinger fra ESPEN-
ESPGHAN-ECFS (2016) er minimum to ganger arlig for voksne og minimum fire
ganger arlig for barn (10).

Psykolog
e Bidra til informasjon, rad og veiledning om angst og depresjon hos personer med CF

og deres pargrende der det er aktuelt.

e Bistd i kartleggingen og den videre oppfglgingen slik at denne falges opp ut fra den
enkeltes symptomer og behov for helsehjelp. Prosedyrer er beskrevet i
behandlingslinjer og prioriteringsveiledere for psykisk helsehjelp.

o Bista spesielt der det er grunnlag for bekymring om psykisk helse

Sosionom

e Konsultasjon med sosionom ved behov som f.eks.: ved diagnosetidspunkt, endringer
av livsfaser, endringer av helsetilstanden som kan medfere endringer av tiltaks-
/hjelpebehovet.

¢ Rutinemessig oppfalging ved overgang fra barneavdeling til voksenavdeling.

o Kartlegging og vurdering av behov for tiltak i forbindelse med skolegang og
arbeidsliv.

e Bista i pargrendearbeid.

Arskontroll

Malsetningen med arlig kontroll er & avdekke og forebygge komplikasjoner til sykdommen,
og & anbefale tiltak. Arbeidsgruppen mener at som hovedregel skal derfor alle CF-pasienter
tilbys arlig tverrfaglig kontroll ved eller i samarbeid med et CF-senter.

Planlegging:

Planlegging av opphold inneberer tilrettelegging for at pasientens egenomsorg skal kunne
gjennomfares til tross for tett program av undersgkelser og konsultasjoner. For tilreisende
med behov for overnatting, ma pasientkoordinator bestille rom i sykehuset eller pa
pasienthotell. Ankomst og avreise tilpasses pasientens helsetilstand og behandlingsbehov.

Pasienters, ledsageres og pargrendes rett til dekning av utgifter ved reiser til arskontroller er
beskrevet i  Pasientreiseforskriften  https://www.helsedirektoratet.no/tema/pasient-og-
brukerrettighetsloven/pasientreiseforskriften

Pasientens egne forberedelser:

Skaffe oversikt over medisiner og behov for nye resepter. Bestille time hos fastlege for
gjennomfgring av forberedende undersgkelser i henhold til innkallelsesbrev (eksempler kan
veere smittevernsscreening, glukosebelastning, vitaminstatus, kostregistrering). Medbringe
inhalasjonsutstyr og eventuelt tilhgrende medisiner, og ev. pusteteknisk utstyr til
konsultasjoner med fysioterapeut. | tillegg medbringes egnet bekledning og sko dersom det
skal gjennomfares tredemglletest. Utfylling av screeningsskjemaer for mental helse (se tabell
under), ev. i samarbeid med sykepleier.

Forberedelser ved CF senteret og med samarbeidende aktgrer i helsevesenet:
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Utfare kvalitetskontroll av program og omfang i henhold til tverrfaglig malsetting. Innhente
informasjon fra elektronisk journal, tilsendte legeepikriser og fra lokale behandlere om aktuell
status, bakteriologi, objektive tester og eventuelle nye problemstillinger.

Gjennomfaring:

For personer med CF og deres pargrende er ulike sykehusopphold en del av livslgpet for &
bevare best mulig helse. Som del av god CF-omsorg anbefaler europeiske guidelines at det
hos alle CF-pasienter gjennomferes en arlig omfattende kartlegging av medisinsk og
psykososial status inklusive gjennomgang ved klinisk ernaringsfysiolog og fysioterapeut (4).

Pa bakgrunn av undersgkelser og konsultasjoner som er gjennomfert i forbindelse med den
arlige kontrollen, diskuteres pasienten pa et tverrfaglig megte hvor en enes om videre

behandling og oppfalging.

Etter arskontrollen utarbeides det en detaljert og systematisk legeepikrise og fagspesifikke
rapporter som sendes til aktuelle samarbeidspartnere i pasientomsorgen, inklusive fastlege.

Dersom arskontroll gjennomfgres som et samarbeid mellom CF-senter og behandlingsteam
lokalt, bar tverrfaglig mate inkludere begge team, for eksempel i form av et videomgte.

Anamnese og klinisk undersgkelse:

Resyme av sykehistorie, sosial og medisinske status, samt endringer siden siste arskontroll.
Komplett somatisk undersgkelse og screening av psykisk helse. Hos barn bgr man fra 10 ars
alder vurdere pubertetsutvikling (bestemmelse av pubertetsstadium, ev. skjelettalder) for a
oppdage og behandle eventuell forsinkelse i pubertet. Se ogsa «poliklinisk kontroll» over.

Supplerende undersgkelser:*

Tabell 4: Supplerende undersgkelser ved arskontroll.

Pletysmografi
Diffusjonstest
LCI

Undersgkelser Spesifikasjon Hyppighet
Ekspektorat/larynksaspirat®* CF-bakteriologi Arlig
Muggsopp
Mykobakterier
Lungefunksjon Spirometri Arlig fra 5 ars alder

Arlig i forbindelse med
ergospirometri fra 8 ars alder
Arlig (barn)

Arbeidskapasitet/
arbeidstoleranse

(CPET) med
av 02-opptak

Ergospirometri

bestemmelse

(VO2-peak)
eller 6 min gangtest***

Arlig fra 8 ars alder

Radiologi

R@ntgen thorax eller
CT thorax lavdose****

Arlig **xx*

Ultralyd lever/milt/galleganger
med flowundersgkelse av
levervener og ev.
elastografi*****

Arlig i barnepopulasjonen og
hos voksne med etablert
leversykdom
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Bentetthetsmaling DXA(13)

Hvert 1-2 ar fra 8-10 ars alder
i barnepopulasjonen. Hos
voksne kan et lengre intervall
veere adekvat etter individuell
vurdering.

Blodprgver

Hb, trc, hvite, diff, MCV, MCH,
SR*, CRP, Na, K, Cl, kreat, s-

jern, TIBC, ferritin,
transferrinreseptor, ASAT,
ALAT, GT, ALP, bilirubin,

albumin, INR, Amylase, HbAlc,
fastende glukose, 1gG, IgM,
IgA, Total IgE, Aspergillus IgE,
Aspergillus 1gG, vit A, vit E, 25-
OH vit D, kolesterol,
triglyserider, vit B12, folat,
transglutaminase- IgA

Tillegg voksen: TSH, fT4
Tillegg levercirrhose: AFP

Arlig

Endokrinologi

Glukosebelastning

Arlig fra 10 ars alder (ikke ved
etablert diabetesbehandling)

Avfgring Fekal pankreas Elastase 1 Arlig hos barn med bevart
pankreasfunksjon, ellers ved
uavklart pankreasstatus

Audiometri Ved gjentatt bruk  av | Se tekst under «poliklinisk

aminoglykosider kontroll»

Coloskopi Som ledd i screening for | Hvert5 ar fra 40 ars alder (fra

colorectal cancer (15)

30 ars alder etter

organtransplantasjon)

Mental helse screening

GAD-7 og PHQ-9******

Arlig fra 12 ars alder

Quality of life screening

CFQR

Arlig fra 12 ars alder

EKG

Arlig fra 18 ars alder

*Hos voksne og pasienter med avansert CF-sykdom.

*For arlig evaluering ved etablert CF-relatert leversykdom og CF-relatert diabetes
involveres andre spesialiteter, og det vises til spesifikke guidelines (7).

**Ekspektoratprgve tas i forbindelse med fysioterapi hvis mulig. Ved mangel pa
ekspektorat (fraveer, ikke mulig a ekspektorere) tas det larynxaspirat.

***For de som ikke kan gjennomfare ergospirometri. Testen brukes ogsa i evaluering av
pasienter far og etter lungetransplantasjon pa Rikshospitalet.

****CT thorax lavdose er mer sensitiv enn rgntgen thorax for & avdekke tidlig progressiv
lungesykdom. Ingen konkret anbefaling i guidelines om fra hvilken alder man skal starte
med denne undersgkelsen eller med hvilket intervall den skal utfgres. Praksis ved NSCF
har vert a gjgre CT-thorax fra ca. 4-6 ars alder og deretter ca. hvert 2. ar. Kliniske
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vurderinger og alvorlighet av symptomer tas ogsa i betraktning i forhold til valg av
undersgkelsesmodalitet og frekvens.

***** ECFS Best practice guidelines fra 2005 (1) anbefaler arlig ultralyd lever. I en nyere
og spesifikk artikkel om CF-leversykdom (12) som det refereres til i ECFS best practice
guidelines: The 2018 revision (5), inngar ikke undersgkelsen i screening for leversykdom.

*xx*xx*Standardiserte screening-skjemaer for angst og depresjon, henholdsvis Patient
Health Questionnaire 9 (PHQ-9) og Generalised Anxiety disorder 7-item (GAD-7). Arlig
screening er anbefalt av International Comittee on Mental Health (ICMH) (14).
Informasjon og guidelines er tilgjengelig pa https://www.ecfs.eu/mental-health-in_CF

Rutiner for CF-omsorg utarbeidet for spesifikke faggrupper:

Lege

Se anbefalinger under «poliklinisk kontroll.» I tillegg skal legen ved arskontrollen:

Ha konsultasjon med alle pasienter.

Veare ansvarlig for dokumentasjon og rapportering gjennom utarbeidelse av en
systematisk epikrise til fastlege og aktuelle behandlere (delt omsorg). Se for gvrig
kapittel «<Dokumentasjon og rapportering.»

Sykepleier

Se poliklinisk oppfalging for sykepleier

Planlegging av arskontroll med undersgkelser og tverrfaglige konsultasjoner —
tidspunkt, smitteregime etter pasientens mikrobiologi, bestille enerom/isolat,
forberedelser som lystgass, lage program, sende innkalling, kommunikasjon med
pasient og foreldre via telefon, SMS og digital dialog.

Forberede overgang fra barn til voksen i sykehus. Tverrfaglige konsultasjoner og mete
mellom pasient og CF-personell som har ansvar for hhv. barn og voksne pasienter.
Bestille overnatting pa pasienthotell eller tolk ved behov

Bestille flybilletter via Pasientreiser ved behov

Koordinering og gjennomfgring av undersgkelser og tverrfaglige konsultasjoner
Handtering av prevetaking som larynxaspirat/ekspektorat, urinprgver, blodprgver, med
mer

Kartlegging av livskvalitet ved skjema CFQ-R for pasient og pargrende

Gjennomfare sykepleiekonsultasjoner med kartlegging av kunnskap og ferdigheter for
egenomsorg (legemidler, utstyr, smittevern, sykdomsutvikling, symptomer, familie,
hverdagen, utfordringer, livskvalitet, livsfaser)

Dokumentasjon og rapportering i journalsystemet

Fysioterapeut

Tilstrekkelig omfang og nok tid avsatt til fysioterapi er en viktig forutsetning for a kunne
dekke behov og malsetting, og gi kunnskapsmessige begrunnelser for faglige anbefalinger.
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Som hovedregel anbefales det 3 dager — 3 gjennomganger a'1.5-2 timers varighet, til sammen
4.5-5 timer (vedlegg 2).

For de fleste pasienter er ett samlet opphold av stgrre betydning for & optimalisere og etablere
behandling i hverdagen enn hyppig oppfelging pa polikliniske kontroller. For barn og unge
som er i en laereprosess, og for pasienter som ikke er gjennomarbeidet er dette spesielt viktig.
I noen tilfeller er det behov for flere gjennomganger i samme opphold for & dekke
malsettingen. For pasienter som har gjennomgatt ngdvendig opplearing i fysioterapi, kan
omfang, tidsbruk og hyppighet av arskontrollen vurderes individuelt, basert pa sykdomsgrad
og behov, og om rutinemessig kontrolloppfalging ivaretas ved et CF senter eller lokalt.

Lunger og luftveier
Lungefysioterapi er anbefalt for alle personer med CF, for & forebygge og/eller utsette
forverring av lungesykdommen (4, 5).
e Praktisk gjennomgang hvert ar for a kartlegge og vurdere status og behandlingsbehov,
vurdere respons pa behandling og tiltak og repetere/innlzre ferdigheter og utfarelse
e Tilpasse behandling individuelt basert pa definerte kvalitetskriterier: Effektiv-
Skansom  -Selvstendiggjerende-Motiverende  (ESSM), og  prinsipper  for
lungeventilasjon og inhalasjon og slimmobiliserende behandling basert pa LFF-
prinsippet (Lasne-Flytte-Fjerne). (8, 9)
o Etablere/justere og optimalisere behandling og dosering: Innhold og sammensetning,
herunder bruk av saltvannsinhalasjon, og ev. fysisk aktivitet som del av behandlingen
e Optimalisere inhalasjonsbehandling; pusteteknikk og pustemate, rekkefalge av
medikamenter og tidspunkt. Ivareta leereprosess for overgang til munnstykke hos barn
e Gjennomgang av inhalasjonsutstyr; bruk og handtering, rengjgring. Anbefale og sgke
om utstyr basert pa fysioterapikriterier (29), og aktuelle medikamenter i samarbeid
med legespesialist
e Vurdere behov, og sgke om ev. pusteteknisk utstyr (PEP, Flutter). Tilpasse og innlaere
bruk, og sgke om utsyr i samarbeid med legespesialist
e Vurdere behov for oksygentilfarsel og assistert ventilasjon i samarbeid med lege
e Vurdere behov for tiltak gvre luftveier: neseskylling/inhalasjonsbehandling
e Gi praktisk veiledning til pasient/foreldre og lokal(e) fysioterapeut(er), og samarbeide
om utarbeiding av behandlingsplan
e Vurdere behov for utreise for a etablere behandling lokalt
e Motivere og oppmuntre, og vare tilgjengelig for spgrsmal og veiledning ved behov
e Formidle kunnskap til pasient/foreldre, fysioterapeuter, og gvrig hjelpeapparat

(30)Fysisk funksjon

God bevegelighet i thorax og columna er viktig for lungefunksjon og kroppsholdning (4, 31).
o Kartlegge/vurdere bevegelighet, muskelstyrke og holdning
o Tilpasse/anbefale forebyggende avelser og styrketrening i henhold til alder og behov
o Etablere kontakt med manuell terapeut ved behov

Reduksjon i arbeidskapasitet/arbeidstoleranse er assosiert med reduksjon i
lungefunksjon og overlevelse. Fysisk aktivitet/trening anbefales ved CF (4, 5, 30-32).
o Kartlegge/vurdere fysisk form, aktivitetsniva: Fritidsaktiviteter, fysisk aktivitet og
trening fysisk aktivitet og trening
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Tilpasse/anbefale tiltak og ev. treningsprogram basert pa testresultater og
energibalanse

Vurdere behov for oksygentilfgrsel, og non-invasiv ventilasjonsstgtte (NIV) under
fysisk aktivitet/trening i samarbeid med lege (4, 30-32)

Andre hensyn og vurderinger

Komplikasjoner/komorbiditeter symptomer og tegn: Hemoptyse, pneumothorax,
desaturering og tegn pa respirasjonssvikt, pulmonal hypertensjon/cor pulmonale,
CF-relatert diabetes, leddproblematikk, urininkontinens, gastrogsofageal reflux.

Vurdere behov for og ev. formidle kontakt til psykomotorisk fysioterapeut

Dokumentasjon og rapportering

Dokumentere og rapportere i journalsystemet med kopi til pasient/foreldre, lokale
fysioterapeuter, og lege

Ivareta to-veis dialog med pasient og/eller foreldre, lokale fysioterapeuter og annet
helsepersonell

Klinisk ernzringsfysiolog

o Kartlegge maltider, mat- og naeringsinntak inkl. naeringsmidler til medisinske formal.
e Kartlegge pasientens bruk av enzymer relatert til matinntak.
e Kartlegge bruk av tilskudd.
e Vurdere vekst, vekt, vektutvikling og ernzringsrelaterte blodprgver/undersgkelser.
e Beregne/vurdere naeringsmessige behov.
e Girad og veiledning inkludert plan for videre oppfalging.
Psykolog

Utfordringer knyttet til psykisk helse hos pasient eller pargrende som gir grunnlag til
bekymring under arskontrollen, tas opp med teamet/tverrfaglige metet.

| forbindelse med arskontrollen gjeres det en kartlegging av angst og depresjon hos personer
med CF i alderen 12-25 ar. Norsk oversettelse av GAD-7 og PHQ-9 blir brukt. Psykologen vil
i samarbeid med de gvrige i teamet kunne ga inn i saker hvor det er bekymring for den
psykiske helsen, eller hvor det er hgy skar pa kartleggingsskjemaene. Blant annet for a tilby
en samtale slik at behovet for tiltak videre blir avklart, og for a gi tilbud om henvisning til
spesialisthelsetjenesten for psykisk helsevern eller det kommunale hjelpetilbudet der
pasienten bor.

Sosionom

Rutinemessig konsultasjon med sosionom for kartlegging av psykososial status -
livssituasjon og hjelpebehov med spesielt fokus pa skolegang og arbeidsliv.

Bista med samtale om psykososiale og relasjonelle utfordringer som kronisk syk og
mestring av dette.

Bistd med informasjon, rad og veiledning til pasient og pargrende om relevante
velferdsordninger.
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e Bista med arlig screening av psykisk helse og sgrge for adekvat oppfalging/tiltak ved
behov, der psykolog ikke er tilgjengelig.
e Bista i pargrendearbeid.

Dokumentasjon og rapportering

Dokumentasjon gjares i det aktuelle pasientsystemet som er gjeldende for sykehuset. Det er
viktig a serge for gode rapporterings- og kommunikasjonsrutiner, serlig i de tilfellene ulike
behandlingsinstanser og -nivaer er involvert.

Det vil ofte vare en lgpende kontakt mellom pasient og CF-senter, muntlig og skriftlig.
Kommunikasjon mellom CF-senteret og pasienten skjer via direkte kontakt
(konsultasjon/videokonsultasjon), epikrise (oppsummering fra arskontrollen), brev (notat fra
utadrettet virksomhet, poliklinisk notat, pregvesvar), fagspesifikke rapporter, eller ved
telefonisk kontakt. Ved arskontrollen utarbeides det i tillegg til epikrise mer omfattende
fagspesifikke rapporter. Kontakt med 1. eller 2. linjetjenesten skjer via epikrise, brev eller
telefon etter vanlig praksis i helsevesenet, og gjennom samarbeidsmater (fysisk eller video).

Et CF-senter bgr ha en CF-database for kontinuerlig samling av pasientdata, og ber rapportere
til Nasjonalt medisinsk kvalitetsregister for cystisk fibrose, heretter omtalt som norsk CF-
register. Data fra norsk CF-register rapporteres til det europeiske CF-registeret (ECFSPR).
Norsk CF-register inkluderer ogsa CF-forskningshiobank og hovedhensikten er a bruke
dataene og det biologiske materialet i kvalitetssikring av CF-omsorgen i Norge.

En av de viktigste komponentene i kvalitetssikring og -forbedring av CF-omsorgen er
tilgangen til gode og aggregerte data vedrgrende pasient-karakteristika, behandling og
kliniske variabler (2). Norsk CF-register med tilhgrende biobank er var viktigste kilde til
denne typen data og inkluderer arlige data som er derivert fra opplysninger og prever som
samles inn ved hver klinisk kontroll. For & sikre en god logistikk i denne dataflyten, bar
rapporteringsmalen som benyttes ved kliniske oppmater tilpasses slik at den passer inn i
formatet til CF-registeret.

I journalsystemet DIPS som brukes blant annet ved OUS, vil malen kunne gjares tilgjengelig
som «frase». For & forenkle arbeidet med innhenting av data til norsk CF-register ville det
veere nyttig i pasientdokumentasjon a summere opp enkelte parametere fortlgpende. Et
minimum burde veare mikrobiologiske funn for inneveerende kalenderar og arsheste
spirometriresultat inklusive dato for undersgkelsen. Velger man a inkludere for mange slike
parametere, vil det i praksis kunne vere vanskelig a implementere da tiltaket avhenger av
oppslutning hos alle involverte leger. Rapporteringsmal for sykepleiere er i tabell 5.

| tabell 6 fglger forslag til rapporteringsverktay (frase) for leger til bruk ved bade polikliniske
kontroller og arskontroller. Forslaget tar hgyde for fortlgpende innsamling av de viktigste
registerparameterne og burde kunne tas raskt i bruk i klinikken. Forslaget kan brukes som
inspirasjon til utarbeidelse av standardiserte rapportmaler ogsa for andre faggrupper. For
fysioterapifaglig gjennomgang og dokumentasjon, se tabell 6 og vedlegg 1 (se lenke lenger
frem).

Ved a gjgre kvalitetsstyring til et hovedfokusomrade innen den nasjonale CF-omsorgen kan
regional variasjon oppdages og omsorgen forbedres (2). Som del av overordnet
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kvalitetsstyring ved NSCF planlegges den Kliniske aktiviteten gjennom utarbeidelse av arlige
virksomhetsplaner, og det rapporteres arlig til NKSD ogsa vedrgrende klinisk aktivitet.

Tabell 5: Rapporteringsmal for sykepleiere:

Journalnotat:
Smittevernregime/mikrobiologi
Familie
Utdanning/yrke/arbeidsferhet

Livskvalitet og mestring

Kunnskap og ferdigheter (egen sykdom, behandling, legemidler, utstyr, stgnader)
Overganger (barnehage, skole, utdanning, jobb, livsfaser)

Tabell 6: Rapporteringsmal for leger. Polikliniske kontroller og arskontroll:

Side 1
Poliklinisk journalnotat /arsrapport
Cystisk fibrose

Bakgrunn:

Genotype:

Allergier:

Aktuelt/hendelser siden sist:
Mikrobiologi siden sist:
Status/undersgkelser:
Medikamentelle endringer i dag:
Ny medisinliste:
Vurdering/Konklusjon:

Neste planlagte kontroll:

Side 2
Fortlgpende oppsummering for inneveerende kalenderar /
forberedelse arskontroll og arsrapport

Oppdatert [dato]:
Arsbeste lungefunksjon [FEV1 [L], FVC (L), Dato]:

Kronisk Pseudomonas nedre luftveier [ja/nei]:

- Ps.A. dyrkninger [antall pos. prgver/antall dyrkninger]:
Kronisk Staf. aureus nedre luftveier [ja/nei]:

- S.A. dyrkninger [antall pos. prgver/antall dyrkninger]:
Kronisk Achr. xylosoxidans nedre luftveier [ja/nei]:

- A.X. dyrkninger [antall pos. prgver/antall dyrkninger]:
Kronisk Stenotr. maltophilia nedre luftveier [ja/nei]:

- S.M. dyrkninger [antall pos. prgver/antall dyrkninger]:
Kronisk atypiske Mykobakterier nedre luftveier [ja (type)/nei]:
- NTM [antall pos. prever/antall dyrkninger]:
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Tabell 7: Rapporteringsmal for fysioterapeuter

Mal for gjennomgang og dokumentasjon
« Aktuelt

« Opplysninger fra anamnese
« Kartlegging av behandling, behandlingsplan
. Lunger og luftveier
- Kliniske undersgkelser og observasjoner
- Tilleggsundersgkelser/tester
- Gjennomgang av behandling, vurdering av respons, og
justering, innleering
. Vurdering og anbefalinger:
- Status og behov, ferdigheter
- Malsetting behandling og lzering
- Forslag til behandling og tiltak, oppfalging
« Arbeidskapasitet og arbeidstoleranse
. Bevegelighet i thorax og columna

Kilde: Standard i lungefysioterapi til pasienter med cystisk fibrose (8) Mal sist revidert 2022. Se sjekkliste
(vedlegg 1, lenke).

Litteratur: Lungefysioterapi - en dynamisk prosess (8). Helsedirektoratet. Aktivitetshandboken- Fysisk aktivitet i
forebygging og behandling. Kap.19 CF. https://www.helsedirektoratet.no/veiledere/aktivitetshandboken/

Ressurser i et CF-senter

Rammer og forutsetninger for et CF-senter

CF-senteret anbefales integrert i et universitetssykehus for & kunne handtere de
komplikasjoner og utfordringer som kan oppsta gjennom et livslgp med sykdommen. Dette
inkluderer de fleste medisinske og helsefaglige omrader hvor forskjellige yrkesgrupper
samarbeider om utredning, diagnostisering, behandling og oppfalging av pasientene.

CF-senteret bgr ha tilstrekkelig infrastruktur, areal og rom (poliklinikk, sengepost,
fysioterapilokaler, mgte- og arbeidsrom) for klinisk virksomhet og for & ivareta muligheter for
tverrfaglig samarbeid. Arealene ma vere egnet, og virksomheten ma ivareta smittevern,
tverrfaglighet, samarbeid og effektiv drift. Det ma i tillegg vaere virksomme rutiner for
planlegging av opphold og kontroller for pasientene, og gode behandlingsslayfer (for
eksempel mht. fysioterapi). Dette og tilstrekkelige ressurser er forutsetninger for a kunne tilby
god omsorg i trad med anbefalinger fra ECFS. Det stilles sarlige krav til infeksjonskontroll
og rutiner for hygiene ved CF for & unnga kryss-smitte mellom pasienter, og smittespredning
av mikrober til omgivelsene.

Det anbefales individuell isolering og enerom til alle inneliggende pasienter med CF med
tiltak for basal-, kontakt- og luftsmitte etter behov. A medbringe eget behandlingsutstyr er
ngdvendig for bruk i behandling, og for faglig vurdering av hygienisk og teknisk standard.
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For lungefysioterapi ved CF kreves det egne, egnede lokaler og utstyr som muliggjer
gjennomfgring av inhalasjon og behandling for bade barn og voksne, herunder bruk av fysisk
aktivitet som del av behandlingen.

Smitteverntiltak er spesielt viktig i forbindelse med lungefysioterapi, og prosedyre for
hygieniske tiltak bgr foreligge for aktuelt fysioterapilokale. Det samme gjelder prosedyre for
renhold av fysioterapilokalet (ehandbok: Hygieniske tiltak ifb. lungefysioterapi. Renhold ifb.
lungefysioterapi: http://ehandbok.ous-hf.no/document/134602).

CF-senteret skal ha enkel tilgang til spesialistundersgkelser som inkluderer (4):
e Biokjemiske laboratorier:
o Fettlgselige vitaminer, svetteanalyse, aminoglykosid-speil,
glukosemetabolisme
Mikrobiologisk avdeling:
o Diagnostikk av Burkholderia, non-tuberkulgse mykobakterier, sopp-
infeksjoner
o Molekyler patogen typing og immunologiske undersgkelser for ABPA
Lungefysiologiske undersgkelser:
o Spirometri bade til bruk pa poliklinikk og avdeling (barbart)
o Puls oksymetri, blodgass og Tosca
o Anstrengelsestesting og fitness-to-fly-testing
Rantgen og nukleermedisinsk avdeling:
o CT undersgkelse
o Ultralyd lever
o Bentetthetsmaling: Dual-energy x-ray absorptiometry (DEXA)
Audiometri og fleksibel bronkoskopi ber ogsa veere tilgjengelig.

Anbefalt bemanning

| tabell 8 listes ECFS anbefalinger for bemanning av et tverrfaglig CF-senter for barn og for
voksne (4). Bemanningen bar ses i lys av helsetjenestens organisering, av geografiske
forhold, og lokale/regionale variasjoner i behandlingstilbudet. Bemanningen bgr ogsa ta
hagyde for delt omsorg som arbeidsmodell og ta hensyn til behov for utreise. Dette betyr at
behov for bemanning per pasient ved et CF-senter i Norge kan matte vere hgyere enn i tett
befolkete omrader ellers i Europa.
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Barn og Voksne: Anbefalte ressurser (heltid) etter antall pasienter som far all sin behandling
I CF-senteret tilpasset etter Conway et al (4). | tilfeller hvor det er angitt to tall gjelder det
hgyeste tallet for voksenomsorg.

Tabell 8: Anbefalinger for bemanning av et tverrfaglig CF senter i hel omsorg.

Tverrfaglig team Per 100 pasienter Per 150 pasienter > 250 pasienter
CF-Lege* 1,6-1,7 3-3,3 4,5
Spesialsykepleier 2 3 4-5
Fysioterapeut 2 3-4 4-6

Klinisk ernaeringsfysiolog 0,5 1 1,5-2

Psykolog 0,5 1 1,5-2

Sosionom 0,5 1 1-2

Farmasgyt 0,5 1 1

Sekretaer 0,5 1 2
Register-koordinator 0,4 0,8 1

* Legeressurser er her slatt sammen i forhold til original tabell.

Tabell for barn og voksne slatt sammen til en. Jf. referanse (4). Dette var mulig pga. feil i
originaltabellen for barn (korrespondanse med 2. forfatter) hvor antall pasienter i 2. kolonne
skulle veere 100 og ikke 50.

Kvalifikasjoner, roller og oppgaver ved et CF-senter

Det er ngdvendig med tverrfaglig oppfelging av CF-pasienter da sykdommen rammer flere
organer og kan pavirke psykososial helse. Malsetningen med behandlingen er a utsette
forverring og forebygge tap av funksjon, og a leve best mulig med diagnosen.

Et CF-senter ma legge til rette for at de ulike profesjonene i senteret opprettholder og gker sin
spesialkompetanse og er oppdatert pa evidensbasert medisinsk praksis. Dette gjgres ved a
delta pa relevante kurs, forelesninger, nasjonale og internasjonale konferanser, som
medlemskap og deltakelse i nasjonale og internasjonale nettverk og gjennom aktive bidrag i
kvalitetsforbedringsarbeid. Alle faggrupper deltar i tverrfaglige kliniske mater.

Det medisinskfaglige ansvaret ved et CF-senter ligger vanligvis hos leder. Dersom leder ikke
er lege ma det oppnevnes en medisinsk faglig ansvarlig lege for CF-senteret. Den som har det
medisinskfaglige ansvaret ma ha kvalifikasjoner som beskrevet under punkt «Lege» nedenfor,
og skal vere klinisk aktiv i CF-omsorgen. Den medisinskfaglig ansvarlige legen skal ha
lederansvar ved avgjarelser som krever medisinsk faglig kompetanse.

Nedenfor beskrives rollene og oppgavene til de ulike faggruppene som anbefales ved et CF-
senter. | tillegg anbefales det for alle faggrupper:

e Ha gjennomgatt oppleering i CF-behandling og omsorg

e Bidrai tilstrekkelig pasientarbeid
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Leder

Bidra i overgangsprosessen fra barn til voksen

Bidra i undervisning og opplering av helsepersonell, pasienter og pargrende.

Bidra i fagutvikling og utarbeide og oppdatere evidensbasert kunnskap (standard,
retningslinjer, og prosedyrer)

Initiere og bidra i relevant forskning. Mastergrad eller forskererfaring pa
doktorgradsniva er gnskelig

Oppgaver:

Lege

Leder skal wveere bindeleddet mellom CF-senterets behandlingsteam og
sykehusledelsen.

Lede det tverrfaglige behandlingsteamet og delta i ukentlige mater hvor bade pasienter
og forhold rundt drift av senteret diskuteres

Overvake senterets resultater og serge for ngdvendig kvalitetssikring (2). Sgrge for at
senterets pasientpopulasjoner inkluderes i nasjonal database. Gjgre data fra databasen
tilgjengelig for nasjonal og internasjonal forskning og kvalitetssikring (ved for
eksempel & bidra i det europeiske CF-registeret)

Sarge for rekruttering av adekvat fagkompetanse til senteret, og at det etableres
nettverk med andre spesialiteter som er ngdvendig for optimal CF-omsorg

Sikre at poliklinikken og sengepostene mgter de krav som stilles ved moderne CF-
omsorg

Sikre god kommunikasjon mellom senter og brukere, og serge for at brukere
regelmessig far anledning til & evaluere senteret

Initiere forskning lokalt og veere senterets padriver i forhold til multisenter nasjonale-
0g internasjonale studier

Utvikle et undervisningsprogram for fremtidig CF helsepersonell

Sikre at behandlingsteamet forblir oppdatert ved a stimulere til deltagelse i nasjonale
og internasjonale mgter og kongresser

Sikre best mulig CF kompetanse ved lokale behandlingsteam med tanke pa a redusere
ulempene ved delt omsorg

Kvalifikasjoner:

Spesialist i indremedisin eller i barnesykdommer.
For indremedisiner kreves fordypning i lungemedisin. For barnelege kreves
fordypning i barnelungesykdommer eller barnegastroenterologi. Alternativt kreves
lang erfaring i behandling av pasienter med CF
Inklusjon av lege i spesialisering i behandlingsteamet er viktig for fagspredning og
rekruttering
Ha bred kunnskap om:
o Sykdomsmanifestasjoner og komplikasjoner, fertilitet og graviditet,
psykososiale aspekter, relevante undersgkelser, farmakologi og behandling,
ernering, indikasjon for organtransplantasjon etc.

Arbeidsoppgaver:

Mottak av eller tilse pasienter som innlegges elektivt
Sa langt som mulig & ha overoppsyn med behandlingsopplegg for pasienter som
kommer med akutte problemstillinger til poliklinisk undersgkelse/innleggelse
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Bidra til & etablere nettverk med andre spesialiteter som er ngdvendig for optimal CF-
omsorg

Bidra til at leger med interesse for CF far ngdvendig opplaering ved senteret

Minst 50% av arbeidstiden skal brukes til CF-relatert arbeid

Sykepleier
Kvalifikasjoner:

Minimum 5 ars erfaring fra klinisk arbeid etter grunnutdanning

Det er gnskelig med videreutdanning innen sykepleie eller helsefag (f.eks. Klinisk
spesialist i sykepleie, spesialsykepleier innen helse, pediatri, lungesykdommer,
psykisk helse, smittevern)

Spesialkompetanse pa CF inkludert infeksjonskontroll

Oppdatert pa CF-forsking og kunnskapsbasert praksis

Arbeidsoppgaver:
Koordinerende funksjon (i samarbeid med merkantilt personell)

Fysioterapeut

@)
@)

o

@)
@)

Farstelinjekontakt med pasient og parerende

Pasientadministrasjon med koordinering av individuelle pasientforlap,
tverrfaglige ressurser og behandlingskjede

Infeksjonskontroll med klinisk tilrettelegging i samsvar med internasjonale
anbefalinger for CF

Registrering av pasientdata til CF register

Bruke mesteparten av sin arbeidstid til CF-senterarbeid

Klinisk funksjon

@)
@)
@)

Iverksetting og observasjon av medisinsk behandling etter legens forordning
Administrering og handtering av ordinerte legemidler til pasienten

Informasjon og opplering for hjemmebehandling med legemidler og sondemat
for pasient og pargrende — serskilt intravengs behandling og inhalasjon av
antibiotika

Veare involvert gjennom livslgpet til CF-pasienter og barn/sgsken som
pargrende med statte, informasjon og opplearing generelt og i utfordrende faser

Kvalifikasjoner

Fysioterapeut med norsk autorisasjon

Bred kunnskap i lungefysioterapi og relevant klinisk erfaring
Videreutdanning/fordypning i lungefysioterapi (spesialfysioterapeut, spesialist i hjerte-
lungefysioterapi)

Bar ha pedagogiske kunnskaper, og ferdigheter/erfaring med hhv. barn og/eller voksne
Stillingsprosent: 100%. Stillingen bar i hovedsak brukes til CF-senter arbeid

Arbeidsoppgaver:
Klinisk virksomhet: Poliklinisk kontroll, arskontroll - oppfelging

o Bidra med forebyggende behandling fra diagnosetidspunktet
o Kartlegge/vurdere status i lunger og luftveier, behandlingsbehov og ferdigheter
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o Etablere/justere inhalasjon og behandling - tilpasse individuelt

o lvareta leereprosess i henhold til alder, milepaler og behov

o Utadrettet virksomhet for praktisk veiledning og etablering av behandling
lokalt

o Kartlegge/vurdere fysisk funksjon og behov for tiltak: Kroppsholdning,
bevegelighet i thorax og columna, muskelstyrke, og arbeidskapasitet og
arbeidstoleranse (29)

o Arbeide for virksomme behandlingsslgyfer, og samarbeide mellom
fysioterapeuter pa CF-  senter i  spesialisthelsetjenesten,  og
primarhelsetjenesten

Fagutvikling, forskning, kunnskapsformidling
o Bidrai fagutvikling og forskning
o Rapportere og registrere data i fysioterapi, og bidra med aktuelle data til CF-
kvalitetsregister for & evaluere omsorgen (4)
o Bidra med kunnskapsformidling og oppdatering av faglig kunnskap

Klinisk ernaringsfysiolog

Kvalifikasjoner:

Klinisk ernaringsfysiolog med norsk autorisasjon
Bor ha relevant klinisk erfaring
Kunnskap om behandling av ernaringsmessige utfordringer og komplikasjoner

Arbeidsoppgaver:

Bidra til god ernaringsbehandling gjennom & falge pasienter og overvake
behandlingsresultater

Ha konsultasjoner i poliklinikk, ved arskontroller og under innleggelse. Hyppighet og
innhold i konsultasjonene vil variere med alder og klinisk status

Samarbeide med Kklinisk ernaringsfysiolog lokalt ved delt omsorg

Samarbeide med kliniske ernaringsfysiologer med annen spesialkompetanse ved
behov

Bidra til kompetansespredning og opplering av kliniske ernagringsfysiologer og annet
helsepersonell som er involvert i CF-omsorg

Psykolog
Kvalifikasjoner:

Psykolog med norsk autorisasjon og erfaring fra klinisk arbeid med barn, ungdom og
voksne

Klinisk erfaring med CF-senterets diagnoser, andre sjeldne diagnoser eller andre
kroniske lungesykdommer

Erfaring fra fagutviklingsarbeid, samfunnspsykologi og system-rettet arbeid.
Forskningskompetanse og erfaring fra internasjonalt arbeid

Formidlingskompetanse pa norsk og engelsk
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e Ha kjennskap til aktuelle metoder som for eksempel motiverende samtale og kognitiv
terapi

Arbeidsoppgaver:

e Tverrfaglig oppfelging av pasienter og pargrende basert pa klinisk
erfaringskompetanse, i samarbeid med lokalt og regionalt tjenestetilbud for psykisk
helse

e Arbeide for en god nasjonal omsorg pa bakgrunn av evidensbasert psykologisk
praksis, nasjonale og internasjonale retningslinjer

¢ Implementere internasjonale retningslinjer for screening av angst og depresjon hos
barn, unge og voksne med cystisk fibrose og bidra til senterets forskning og evaluering
av dette

e Arbeide for lokal, regional og nasjonal kompetanseheving, og bidra til senterets
oppbygging og spredning av kompetanse pa psykologifeltet

Sosionom
Kvalifikasjoner:
e Godkjent sosionomutdanning, gjerne med relevant videreutdanning eller mastergrad.
e Ha kompetanse pa psykososiale aspekter ved kronisk sykdom og kunnskap om klinisk
helsepsykologi
e Ha kunnskap om relevante velferdsordninger og systemforstdelse for & bistd i
vurdering av behov for psykososiale tiltak og kontakt med aktuelt hjelpeapparat
e Ha kunnskap om CF og utfordringer og komplikasjoner med a leve med CF i ulike
livsfaser

Arbeidsoppgaver:

e Kartlegge pasientens/familiens hjelpebehov og bidra til & iverksette tiltak, f.eks. i
barnehage, skole, i hjemmet, i forbindelse med utdanning og arbeid

e Bidra med informasjon, rad og veiledning om relevante velferdsordninger

e Stpttesamtale med pasient/pargrende. Tema vil veere avhengig av livsfaser og
helsetilstand. Aktuelle tema kan veere: Mestring av livet med en kronisk og
progredierende sykdom, etterlevelse av behandling, fokus pa mestring og etablering av
gode vaner, samtale om a fa et barn med CF, om rollen som pargrende

e Der psykolog ikke er tilgjengelig: Bista med implementering av screening for psykisk
helse og sarge for adekvat oppfalging/tiltak ved behov

Satsningsomrader fremover
Arbeidsgruppen gnsker a fremheve faglgende viktige temaer som kan innvirke pa praksis og
videre utvikling av CF-omsorgen i Norge:

e Jobbe for tilgang til CFTR-modulatorbehandling for en sterst mulig andel CF-
pasienter, og avklare den videre rollen til standard symptomatisk behandling ved CF
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etter introduksjon av CFTR-modulatorbehandling. Bidra til en tverrfaglig evaluering
av CFTR-modulatorbehandlingen slik at man pa sikt kan redusere behandlingsbyrden

e | en aldrende CF-populasjon er det ngdvendig at behandlingsteamet tilegner seg
kunnskap om nye helseutfordringer. | takt med gkende alder og behandlingstilbud for
CF-pasientene har kompleksiteten i behandling og overvakning av sykdommen gkt
betraktelig. Det er viktig for pasienten & minimalisere omsorgsbyrden for &
opprettholde en god helsetilstand, ogsa knyttet til adherence (24)

e Utarbeide rutiner for introduksjon av «Advanced care planning» og palliativ omsorg
tidligere i sykdomsforlgpet (5, 33)

e Videreutvikle og innfgre sterre grad av hjemme-monitorering i CF-omsorgen, samt
evaluere bruk av digital oppfelging. Et eksempel pa dette er hjemmespirometri. Dette
vil kunne forenkle og forbedre bruk av virtuelle konsultasjonsplattformer slik som
videokonsultasjoner, fare til tidligere oppdagelse av forverret helsetilstand uavhengig
av bostedsadresse og til at pasienten i stgrre grad blir involvert i beslutninger
vedrgrende egen helse. Utvikle bruk av tverrfaglige videokonsultasjoner som
supplement til eller erstatning for fysiske opphold pa CF-senteret

e Implementere bruk av nye verktgy for tidlig diagnostikk av forverret lungesykdom,
slik som multiple breath washout (MBW) for & bestemme lung clearence index (LCI).

e Implementere validerte skjema for regelmessig screening av psykisk helse i CF-
omsorgen

e Utarbeide rutiner og program for overgang og overfgring fra barn- til
voksenavdeling/seksjon (for eksempel utformet som e-handboksdokument)

e Utarbeide og implementere standardiserte rapporteringsmaler i alle faggrupper som
ogsa mater CF-registerets behov

o Kovalitetssikre norsk CF-omsorg blant annet gjennom aktiv bruk av vart CF-register
opp mot nasjonale og internasjonale registre

e Sgke aktiv deltakelse i internasjonale forskningsprosjekter for a bidra til utvikling av
ny behandling og diagnostikk av CF og CF-relaterte manifestasjoner

e Bidra aktivt inn mot utviklingsprosjekter i helsesektoren, for eksempel ved bygging av
nye sykehus, for blant annet & sikre ngdvendig smittevern ved oppfalging og
behandling av CF-pasienter

Arbeidsgruppens anbefalinger
Arbeidsgruppen mener at alle CF-pasienter i Norge bgr fa et helsetiloud i henhold til
anbefalingene i dette dokumentet.

Videre anbefaler arbeidsgruppen at dokumentet revideres regelmessig hvert tredje ar, og i
tillegg ved starre endringer i internasjonale anbefalinger.

Arbeidsgruppen anbefaler at man ved neste revisjon tar stilling til om dokumentet ber ha et
nytt format for ytterligere a ta hgyde for seernorske anbefalinger.
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