Du mottar dette nyhetsbrevet fordi du har samtykket a delta i Norsk PCD-register

NYHETSBREV FRA NORSK PCD-REGISTER: NR. 1, 2021

Visste du at:
*  Hovedhensikten med Norsk PCD-register og PCD-forskningsbiobank er a bruke dataene og
det biologiske materialet i kvalitetssikring av PCD-omsorgen i Norge?

*  Data fra Norsk PCD-register legges inn i den internasjonale «iPCD-cohort»-databasen i Sveits
og det internasjonale PCD-registeret i Tyskland og vi kan derfor sammenligne helsen til PCD-
populasjonen i Norge med tall fra Europa og USA?

* Data fra registeret og materiale fra biobanken vil kunne benyttes i medisinsk forskning pa
problemstillinger rundt PCD som ellers ikke kan besvares?

Hva betyr registeret for meg?

Din behandlende lege rapporterer data om deg til registeret en gang i aret etter arskontroll. | en
slik arsrapport rapporteres blant annet den beste lungefunksjonsmalingen, hvilke medisiner du har
tatt, hvilke undersgkelser du har gjort og hvilke tilleggssykdommer du har hatt dette aret. Det vil si
at dersom du ikke har fatt gjort lungefunksjonsmalinger eller det mangler andre undersgkelser
som skal vaere en del av PCD-omsorgen, sa blir dette synlig ved denne rapporteringen. Dette gjgr
det mulig a fglge opp mangler slik at omsorgen kan forbedres. Det er ingen som far vite at dine
data kommer fra deg. Dataene er avidentifisert.

Tusen takk for at du er med - dine data bidrar til kvalitetssikring og forskning pa PCD.
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PCD-registeret

Data om Norsk PCD-pasienter sendes til «iPCD-cohort»-

databasen i Sveits og det internasjonale PCD-registeret i
Tyskland. Norge er et av 6 europeiske land som har eget
nasjonalt register, mens data fra mange andre land
inkludert USA ogsa sendes til disse databasene.

Databasene er opprettet for mindre enn 10 ar siden, noe 5 ©
som betyr at den fremdeles er i en oppbyggingsfase.
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PCD i Norge 2020

. 104 pasienter med PCD; 54 er barn under 18 ar.

* Datafra 80 pasienter er lagt inn i PCD registeret.

* 66 pasienter (83%) hadde positiv genetikk.

*  Det er mutasjoner i genet DHAH5 som er vanligste arsak til PCD i Norge (se kakediagram).
*  Deter minst 57 forskjellige gener hvor mutasjoner kan forarsake PCD.
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Mer om personer med PCD i Norge

* 50% av personer med PCD er fgdt etter 2004, noe som betyr at 50% av personer med PCD er yngre
enn 16 ar. Videre er 61% med PCD yngre enn 18 ar, mens bare 21% av befolkningen i Norge er
under 18 ar. Dette forteller oss at PCD er betydelig underdiagnostisert hos voksne; vi skulle
forvente omkring 190 voksne med PCD, ikke bare 31 som sa langt er diagnostisert.

* Kvinner er ogsa underdiagnostisert; 50% av personer med PCD skulle vaere kvinner, men i Norge er
det 41% med PCD som er kvinner.

* Speilvendt organer (situs inversus) finnes hos 36% av personer med PCD i Norge; forventet antall er
40-50%, dette er en annen indikasjon pa at PCD er underdiagnostisert.

Lungefunksjon ved PCD?

* Lungefunksjonsanalyse av 991 personer med PCD fra 15 forskjellige land i Europa viser at barn
mellom 6 og 9 ar har den beste lungefunksjonen.

* Ved PCD har kvinner darligere lungefunksjon enn menn.

* Resultatene gis som z-skar hvor 0 representerer gjennomsnitt av friske personer. Norske PCD-
pasienter har en z-skar pa -1,42, mens gjennomsnitt for alle var -1,52.

* Norske personer med PCD har lungefunksjon som er bedre enn gjennomsnitt for Europa.

Mikrobiologi

* 23% av personer med PCD har hatt vekst av Pseudomonas aeruginosa (PsA) fra luftveiene minst en
gang og 11% minst to eller flere ganger noen gang.

* Det finnes forel@pig ikke publisert registerdata om forekomst av PsA infeksjon hos europeiske PCD-
pasienter.

PCD pa nett:
BEAT-PCD nettverk som Norge deltar i: http://beat-pcd.squarespace.com
Norsk senter for CF og PCD: Norsk senter for CF og PCD
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http://beat-pcd.squarespace.com/
https://oslo-universitetssykehus.no/fag-og-forskning/nasjonale-og-regionale-tjenester/norsk-senter-for-cystisk-fibrose

