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Norsk forening for cystisk fiorose (NFCF) ble grunnlagt i 1976 og er en
landsdekkende interesseorganisasjon for personer med cystisk fibrose (CF),
primeer cilicer dyskinesi (PCD) og deres pdrerende. Ifalge internasjonal
anbefaling skal personer med PCD faglges opp i spesialisthelsetjenesten likt
som ved cystisk fibrose. PCD har veert en del av NFCF siden 2015, etter at
pasienter og pdrerende innenfor PCD-miljget selv valgte & gé inn i foreningen.
Ettersom behandling og oppfelging av PCD og CF har mange likhetstrekk
er det ogsd naturlig at foreningen representerer begge diagnosene. Med
en tilpasset systematisk oppfelging og spesialisert tverrfaglig behandling
vil man f& ny kunnskap og erfaring om sykdommen.

NFCF gir statte og informasjon til personer med CF og PCD samt deres
pdregrende, og arbeider for gkt bevissthet og bedre behandlingstilbud.

Vi jobber for & forbedre hverdagen og livskvaliteten til de som lever med
disse sjeldne sykdommene gjennom kunnskapsformidling, stette, fellesskap
og politisk pdvirkning. Foreningen er organisert med en liten administrasjon
som jobber fra hovedkontoret i Oslo, samt et sentralt styre og fire regionslag:
Ser-gst, Midt, Vest og Nord, for & sikre lokal tilstedevcerelse der medlemmene
bor. Vi samarbeider tett med helsepersonell og har et fagréd bestdende
av spesialisert helsepersonell som bidrar med rddgivning, utarbeidelse og
kvalitetssikring av helsefaglig informasjon til vére kanaler og arrangementer.



Fremtidsmail/visjon

Mennesker med CF og PCD
skal ha samme muligheter
som alle andre!

Formél/misjon

NFCF er en partipolitisk uavhengig
organisasjon som skal bidra til god
livskvalitet og veere et samlingspunkt
og talerer for alle med CF/PCD og deres
pdrerende. NFCF skal lgfte frem og jobbe
med bdde politiske, helsefaglige og
gkonomiske saker for & sikre kjennskap
og forstéelse for de utfordringer og
muligheter mennesker med CF/PCD

og deres pdrgrende mgter.
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Som medlem i NFCF blir du del av et
sterkt fellesskap. Du fér tilgang til
kvalitetssikret kunnskap om CF og PCD,
invitasjoner til kurs, samlinger og treff
- béde lokalt og nasjonalt, der du
meter andre som forstdr din hverdag.
Vdre likepersonstjenester gir deg
mulighet til & dele erfaringer og fé
stotte fra andre medlemmer.




VIL DU BLI MEDLEM?

Da kan du registrere deg og din husstand
som medlemmer pé& cfnorge.no, ved &
skanne QR-koden.




Primcer cilicer dyskinesi (ofte forkortet til PCD) er en sjelden, medfedt og
arvelig sykdom som skyldes defekter i oppbyggingen og funksjonen hos
kroppens bevegelige cilier, ogsd kalt flimmerhdr. Disse mikroskopiske
hdrene sitter pd slimhinnene i luftveiene, bihulene, grene, hjernens hulrom
og kjsnnsorganene. De spiller en avgjerende rolle i & transportere slim,
bakterier og stev ut av luftveiene, samt i & plassere indre organer korrekt
under fosterutviklingen. Ndr ciliene ikke fungerer som de skal, har det
konsekvenser for flere organer, scerlig lunger, nese, bihuler og grer. Slim
samler seg opp og skaper et miljo for kroniske infeksjoner.

Sykdommen rammer omtrent 1 av 7 500 nyfedte verden over, og i Norge
er det noe sjeldnere, ca 1:10000 til 1:30000. Det betyr at det fades 2-6 barn
i Norge hvert &r med PCD. | Norge er rundt 120 personer registrert i det
nasjonale kvalitetsregisteret per 2026, men tallet er trolig hayere i realiteten
pd grunn av underdiagnostisering. PCD er en genetisk betinget sykdom med
60 ulike genfeil som gir forskjellige symptomer og alvorlighetsgrad, og
diagnosen fastsettes etter diagnostiske kriterier med symptomer og kliniske
funn. Selv om PCD er en livslang tilstand, kan tidlig diagnose og riktig
behandling gi gode muligheter for et aktivt og godt liv.
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GENETIKK OG ARV

PCD arves vanligvis autosomalt
recessivt. Det betyr at begge foreldre
er friske boerere av en mutert genkopi
hver. Ved hver graviditet er det 25
prosent risiko for at barnet fér PCD, 50
prosent risiko for at barnet blir frisk
becerer og 25 prosent risiko for at barnet
verken fér sykdommen eller bcerer
anlegg. Dette er under forutsetning at
begge foreldre er friske boerere av
genet. Hittil klenner man rundt 60 gener
som kan gi PCD ndr de er muterte.
Hvilken genfeil man har, avgjer hvor
alvorlig sykdommen blir og hvilke

organer som rammes hardest.

HVA ER CILIER?

oC immerhdr, er kroppens

jeringssystem. P& en
eter i nesen sitter det
milliard flimmerhdr som
he sldr synkront og skyver et
tynt slimlag mot svelget sammen
med stov, pollen, bakterier og virus.
Det finnes mange ulike grunner til at
flimmerhdrene ikke fungerer som nor-
malt. Hos personer med PCD kan flim-
merhadrene sta helt stille, sld for svakt,
bevege seg usynkront, veere for korte,
for lange eller mangle viktige deler.

Cilier finnes ikke bare i luftveiene,

men ogsd i bihulene, mellomeret,
oretrompeten, hjernens vceskefylte
hulrom, egglederne og som haler p&
scedcellene. Nér flimmerhdarene ikke
fungerer, er man plaget med okt
slimdannelse i luftveiene allerede ved
fodselen. Hyppige lungebetennelser,
bihulebetennelser og grebetennelser er
derfor vanlig. Den medfgdte feilen pd
flimmerhdrene er et bekreftende funn
for de fleste som i dag er diagnostisert
med PCD.



Diagnostikk

Det kan ta mange ar & 4 stilt PCD-diagnose fordi symptomene ligner
vanlige luftveisinfeksjoner eller andre sykdommer. Diagnosen md stilles
gjennom en rekke undersgkelser, og det finnes forelgpig ingen enkelt
metode som er fullstendig pdilitelig. | Norge er diagnostikken sentralisert til
Nasjonalt senter for sjeldne diagnoser, enhet lungesykdommer og cystisk
fibrose ved Oslo universitetssykehus, Ulleval (NSLCF) eller Haukeland
universitetssykehus i Bergen. Man bruker flere metoder samtidig: Grundig
sykdomshistorie, kliniske undersgkelser hvor legen ser i nesen og
grene til pasienten og lytter pd lungene, heyde- og vektmdalinger,
oksygennivéd i blodet malt med saturasjonsmdling, gjennomgang av
sperreskjiema og sugepreve av slim fra luftveiene (larynxaspirat) for
mikrobiologisk analyse.
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«Jeg hadde “CF" i over 25 ar for
elektronmikroskopi viste defekte cilier. Forst
som 43-dring bekreftet gentesten PCD.»

Kvinne med PCD.
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PCD er en sykdom som kan pdvirke flere organer i kroppen, og symptomene
varierer svoert mye fra person til person, og avhenger av hvilken genfeil
man har, hvordan sykdommen utvikler seg over tid, og hvilken effekt
behandlingen har. Det vil si at ikke alle opplever de samme symptomene,
og det er sjeldent noen som har absolutt alle symptomene som kan

here til sykdommen. Noen organer kan vcere mer rammet enn andre, og
alvorlighetsgraden er som nevnt for — individuell. Personer med lik genfeil
behgver nadvendigyvis heller ikke & ha likt sykdomsbilde. Det finnes likevel
noen symptomer som er typiske for PCD, nedenfor finner du de kategorisert
ved de ulike organene som pdvirkes av flimmerhdrene.

PCD pdvirker lungene, ncermere bestemt bronkiene. Bronkiene kan pé
mange mdter se ut som et tre med grener opp-ned. Bronkiene starter

der luftrgret deler seg, og strekker seg ut til de minste endeforgreningene

i lungene. Deres hovedoppgave er & lede, varme opp og fukte luften som
pustes inn. Innvendig er bronkiene dekket av en slimhinne med flimmerhdr,
som normalt vifter slim oppover mot svelget. Ved PCD blir slim liggende
stille i luftveiene, bakterier fér feste, og gjentatte infeksjoner oppstdr. Over
tid kan dette gi bronkiektasier (utvidede bronkier), kronisk lungeinfeksjon og




etter hvert nedsatt lungefunksjon. En av de vanligste og mest utfordrende
bakteriene for personer med PCD er Pseudomonas aeruginosa. Mange
med PCD kan f& atelektase. Slim kan lage “plugger” som igjen blokkerer
bronkiene, og deler av lungen blir lufttom og kan klappe sammen, dette
er en atelektase. Atelektase kan veere forbigdende, men kan over tid bl
kronisk og medfare irreversible forandringer i lungevevet.
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«Jeg har hatt Pseudomonas siden ung
alder og fdr antibiotika nesten kontinuerlig.
Det er toft for kroppen.»

Kvinne med PCD

Mange med PCD fdr gjentatte grebetennelser. Slim samles i mellomeret
fordi eretrompeten ikke klarer & temme seg. Dette kan gi nedsatt hersel,
behov for dren (rer) i trommehinnen og i noen tilfeller hgreapparat.

I senere tid har det ogsd veert gkt sekelys pd potensielle bi-effekter ved
et slikt dren, og det er derfor mange som blir réddet om & ikke sette det
inn, men heller behandle det med for eksempel antibiotika.
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«N@r jeg har grebetennelser md jeg konsentrere
meg ekstra for & here hva folk sier. Det gjor meg
utrolig sliten.»

Mann med PCD



PCD kan pdvirke nese og bihuler, ved at bihulene ikke klarer & transportere
slim ut. Resultatet blir sekretstagnasjon som pdvirker til kronisk snue, bihule-
betennelser, hodepine, nedsatt luktesans og noen ganger nesepolypper.
Mange md skylle nesen daglig og snyter seg ofte - opptil 100 ganger

i degnet.

Hos enkelte med PCD forekommer hypoplasi

i bihulene, som betyr at det enten er en

underutvikling eller redusert starrelse

av bihulene. Dette kommer som en «Jeg snyter meg nesten
konsekvens av den defekte 100 ganger hver d(]g

ciliefunksjonen som pavirker

normal sinus-utvikling. —ja, jeg har teltl»

Mann med PCD



Ciliene i hjernens voeskekanaler er sjelden et stort problem, men hos
noen PCD-varianter kan de gi gkt trykk og hydrocefalus (vannhode).
Hodepine forekommer ogsé hos enkelte, men dette er ikke blant de
vanligste symptomene.

De fleste menn med PCD (ca. 80 %) har nedsatt eller ingen fertilitet
fordi scedcellenes haler er cilier som ikke svemmer normalt. Hos kvinner
(ca. 80 %) kan cilier i egglederne vcere for ddrlige til & transportere
egget. Heldigvis finnes det hjelp for dette, og i Norge er assistert
befruktning (IVF/ICSI) en god mulighet dersom man skulle gnske

& stifte familie.



Hos omtrent halvparten av de med PCD ligger organene speilvendt, ogsé
kalt situs inversus. Dette skjer fordi cilier i fosterstadiet ikke klarer & styre
riktig plassering av organene. Det utgjer ikke noen direkte helserisiko da
organene fungerer normalt, selv om de er pd motsatt side. Likevel er situs
inversus et tydelig tegn pé PCD, og det hjelper ofte leger & stille diagnosen
raskere.

For noen med situs inversus finnes det indikasjoner pé at de asymmetriske
organene kan ha en sammenheng med utvikling av skoliose, eller rygg-
skjevhet. Studier viser nemlig at forekomsten av skoliose er hoyere hos
PCD-pasienter enn hos allmennbefolkningen.

Fatigue (utmattelse eller kronisk tretthet) er ogsd et vanlig symptom hos
mennesker med PCD. Det oppstdr som falge av den hagye sykdomsbyrden
med kroniske infeksjoner, vedvarende betennelser, og redusert lunge-
funksjon. Mange med PCD opplever ogsd sevnforstyrrelser av flere grunner
knyttet til sykdommens pdévirkning pd luftveier og slimhinnefunksjon. De
vanligste og mest dokumenterte &rsakene er obstruktiv savnapné, rastlos
sevn eller nattlig hoste, og er med pd & pdvirke fatigue pd dagtid ytterligere.
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Prognosen for personer med PCD varierer betydelig avhengig av gen-
mutasjon og individuelt sykdomsbilde. Noen lever med milde symptomer,
mens andre opplever alvorlige komplikasjoner som bronkiektasier,
atelektase eller kroniske infeksjoner, scerlig i lungene og bihulene. Tidlig
diagnose og tilpasset behandling kan forbedre livskvaliteten og redusere
risikoen for lungeskader. Bronkiektasier utvikles hos nesten alle med PCD,
ofte tidlig i livet, og kan fore til et komplekst sykdomsbilde. Hjertefeil,

horselsnedsettelse og infertilitet kan ogsé pdvirke prognosen, men med
individuelt tilpasset behandling og god oppfelging kan mange leve et
aktivt liv. Selv om PCD er en sykdom man vil leve med resten av livet, er
det ikke noe som tyder pd at personer med PCD lever kortene enn
gjennomsnittet i befolkingen.
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Det finnes ingen drsakskorrigerende behandling for PCD, men anbefalt
behandling og oppfelging kan gi et tilncermet normailt liv. Mélet med
behandlingen er & hjelpe kroppen med & bli kvitt slim og & forebygge
infeksjoner som kan gi komplikasjoner som lungeskader og nedsatt
lungefunksjon. Jo tidligere diagnostisering, jo raskere kan man begynne
behandling som vil veere viktig for & redusere forverring i sykdomsbildet.

I Norge falges pasienter med PCD opp ved Nasjonalt senter for sjeldne
diagnoser, enhet lungesykdommer og cystisk fibrose (NSLCF) OUS i Oslo
og ved Haukeland universitetssykehus. Personer med PCD har behov for
tverrfaglig oppfelging av fagpersoner med kompetanse pé PCD. Alle bor
f& oppfelging av barnelege/lungelege, fysioterapeut, spesialsykepleier,
ore-nese-hals-spesialist, eventuelt psykolog, klinisk sosionom og klinisk
ernceringsfysiolog. Med god behandling og oppfalging vil omkring to
tredjedeler ha en relativt stabil lungefunksjon.

Slimmobiliserende lungebehandling er en sentral del av den daglige
forebyggende behandlingen ved PCD. Inhalasjon av saltvann via
forsteverapparat brukes for & tynne ut og lesne slimet, slik at det blir
lettere & hoste opp. Det er viktig & f& god opplcering i inhalasjonsteknikk
og puste- og hosteteknikker, dette for & flytte og fierne slimet p& en
effektiv og skdnsom mdte. Regelmessig fysisk aktivitet er ogsd viktig da
dypere pust kan bidra til & lgsne og transportere slim i luftveiene.




Neseskylling anbefales til alle med PCD for @ lgsne slim i nese og bihuler.
De minste barna kan bruke saltvannsspray eller -dréiper, mens storre
barn, ungdom og voksne ofte har god nytte av neseskylling med nese-
horn, flaske eller sprayte.

| drene som kommer forventes gkt forskningsaktivitet pd PCD. Dette
er avgjerende for & utvikle bedre behandlingsmetoder og forbedre
prognosen. Mdlet er & gi personer med PCD best mulig lungehelse

og hgyest mulig livskvalitet i fremtiden.

SMITTEVERN OG HYGIENE

Personer med PCD har et svekket forsvar i luftveiene og kan derfor ikke
bekjempe sykdomsfremkallende mikrober p&d samme mdte som hos
friske. Forebyggende smitteverntiltak er derfor helt avgjerende for &
beskytte helsen og bevare lungefunksjonen best mulig gjennom livet.
Internasjonalt samarbeider eksperter kontinuerlig om & vurdere og
oppdatere anbefalinger for smittevern, blant annet for & hindre smitte
mellom personer med PCD eller lignende sykdommer, og for & unngé
egen-smitte via urent utstyr. Dette betyr likevel ikke at man mé& unngé
sosiale sammenkomster sammen med andre med diagnosen. Det er fullt
mulig & metes pd en trygg mate. For eksempel arrangerer NFCF jevnlig
treff og samlinger, som den drlige lceringshelgen, der deltakerne kan
treffes trygt ved & folge gjeldende smittevernregler, som du finner pé vére
nettsider:
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Regelmessig fysisk aktivitet og trening er en sentral del av behandlin-
gen ved PCD. Det hjelper til med & Igsne og flytte slim i luftveiene, bedre
lungefunksjonen, bedre kondisjonen og styrke bdde kropp og psyke. Hvis
hensikten er & fjerne slim er det viktig at aktiviteten foregér et sted hvor
det er mulig. Hvis hensikten er bedre fysisk form mad treningen oppleves
lystbetont for & opprettholde kontinuitet og motivasjon.

P& grunn av kronisk betennelse, infeksjoner og evt gkt pustefrekvens har
mange med PCD hgyere energibehov enn friske. Dette kan fore til redusert
vekst, lavere BMI eller undererncering hos noen, spesielt barn. Et nceringsrikt
kosthold er derfor ekstra viktig for & dekke energibehovet, stotte vekst,
styrke immunforsvaret og unngd undervekt. Vitamin D-mangel er vanlig
hos personer med PCD, s& det er anbefalt & inkludere fet fisk, egg og
meieriprodukter tilsatt vitamin D, samt f& nivéene sjekket regelmessig hos
legen, da tilskudd ofte trengs. Mange i Norge har lavt nivé av Vitamin D,
selv om de ikke har PCD. Hvis appetitten er redusert p& grunn av hoste eller
tretthet, kan nceringsdrikker ogsé veere en praktisk madte & gke inntaket pad.



VAKSINASJON

I tillegg til & felge det nasjonale programmet for barnevaksinasjoner er det
anbefalt arlig vaksinasjon mot influensa for barn som er over 6 mdaneder
gamle. Videre bgr barn under ett &r fé tilfersel avimmunglobuliner mot
RS-virus. For voksne med PCD anbefales det & falge det nasjonale
programmet for vaksinering hos voksne (oppfriskningsvaksiner og nye
vaksiner). Folkehelseinstituttets anbefalinger for sesongvaksinering
som drlig influensavaksine og andre aktuelle vaksiner for personer med
lungesykdommer gjelder ogsd ved PCD.

ANTIBIOTIKA

| perioder med gkt slimdannelse og infeksjoner i lunger og luftveier kan
individer med PCD ha behov for antibiotikabehandling. Dette kan gis som
mikstur eller tabletter/kapsler, som inhalasjon eller som en infusjon med
plastkateter inn i blodéren (intravengst).

LUNGETRANSPLANTASJON

I Norge viser registerdata at lungefunksjon holder seg relativt stabil hos
godt behandlede voksne, men faller raskere ved sen diagnose. Lunge-
transplantasjon er derfor et tilbud til de f& med PCD som har behov for
livreddende behandling med nye lunger. Les mer om transplantasjon
pa: Stiftelsen Organdonasjon. Kontinuerlig forskning og kampanijer for
& oke kunnskap og oppmerksomhet rundt PCD er viktig. Det vil bidra til
& forbedre behandlingen og fremtidsutsiktene ved PCD.







A leve med PCD kan vcere krevende, bade fysisk, psykisk og sosialt. Kronisk
fatigue, daglig sykdomsfalelse og omfattende behandlingsregimer kan
begrense hverdagen. Samtidig er det svoert mange som lever gode og
meningsfulle liv med PCD. Tilpassede behandlinger, stotte fra fagpersoner
i det tverrfaglige PCD-teamet, og kontakt med andre i lignende situasjoner
gjennom NFCF hjelper. A ha kunnskap om sin egen sykdom og dele
erfaringer med andre kan styrke mestring og livskvalitet. NFCF tilbyr
likepersonstjeneste, webinarer og samlinger. Bade fysisk og digitalt. Fordi
PCD er en livsvarig sykdom, vil den uansett voere med pd & prege deg
gjennom livets ulike faser. Under kan du lese om PCD i de ulike livsfasene.

N&r barnet begynner i lekegrupper, barnehage, hos barnevakt eller utvidet
familie, er det viktig & informere omsorgspersoner om PCD. Dette inkluderer
god hygiene, smittevern, hdndtering av inhalasjonsutstyr samt hvordan
stotte barnet best mulig. Et rent og trygt milje reduserer risiko for infeksjoner
som kan forverre lungehelsen.

Det er anbefalt & begynne & forklare barnet om PCD tidlig tilpasset alder,
modenhet, personlighet og emosjonelle behov. Hvis du er usikker pd&
hvordan, sper PCD-teamet om rdd. Etter hvert som barnet blir eldre og
mer selvstendig, tar det gradvis mer ansvar for egen behandling — akkurat
som for andre ting i livet. Et naturlig og &pent forhold til sykdommen hjelper
i denne prosessen.

23
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Individuell plan (IP)

I barnehage og skole kan en individuell plan (IP) veere et verdifullt verktay.
Den beskriver barnets behov (f.eks. pauser til inhalasjon, neseskylling,
ekstra hvile ved tretthet) og gir veiledning til hvordan ivareta dem. Planen
utarbeides i samarbeid med foreldre, bcrnehage/ skole, lokal helsetjeneste
og PCD-team. Den gir klar oversikt over mdl, tiltak og ansvarsfordeling, og
letter noe av koordineringsbyrden for foreldrene.

Barnehage

Barn med PCD gdr ofte i barnehage som andre, men grundig planlegging
er viktig. Planlegg oppstart i samrdd med barnehagepersonell og helse-
personell. Vurder behov for ekstra ressurs (barnehagen seker om tildeling).
Mange anbefaler & utsette starten til etter 2 ér, slik at behandling og rutiner
er godt etablert, og familien har tilpasset seg hverdagen. Begynn gjerne
planleggingen et ar i forveien. PCD er en sjelden diagnose, sé& personalet
trenger opplcering i sykdommen, smittevern, renhold og behandling. Nér
det gjelder & informere andre foreldre, velger de fleste & vcere dpne med
de andre barna og foreldrene, og forteller enten selv eller via personalet
eller helsepersonell.

Sikre at barnet ditt

far riktig stotte
bdde hjemme,
i barnehagen
og pd skolen.




Overgangen til skole krever i likhet med
barnehage litt ekstra planlegging, og det
er anbefalt & starte hesten for skolestart.
Erfaringer fra barnehagen vil i denne
prosessen veere verdifulle. Skolen vurderer
behov for ekstra ressurser i samrdd med
foreldre og behandlere. Skolehverdagen er
mer strukturert, sé tilrettelegging er viktig.
For barn med PCD er det viktig at det er nok
pauser til behandling og hvile. Fleksible
timer eller behandling p& SFO kan hindre
tap av undervisning.

P& skole og SFO er det viktig med tilrettelegging for daglig renhold av
klasserom, toaletter, garderober, gymsal, smittevern og hygiene. En IP
ber derfor ogsd utarbeides. | skolealder vil ogsd andre klassekamerater
veere nysgjerrige. Noen barn velger & informere klassekameratene selv om
sykdommen, mens andre foretrekker at foreldre, lcerere eller helsepersonell
tar seg av informasjonen. Det finnes ogsé de som ikke gnsker & dele det i
det hele tatt, og det er ogsé helt greit. Det finnes ingen fasit her, hver familie
har sin egen lgsning som fungerer godt for dem.

Ungdomsdrene handler om overgangen fra barn til voksen. Du f&r mer
frihet, men ogsd& mer ansvar. For ungdom med PCD betyr det ofte & gradvis
ta over behandling: inhalasjoner, neseskylling, fysioterapi, medisiner og
erncering. PCD-teamet stotter i overgangen til selvstendighet. Noen synes
det er befriende & ha mer kontroll, mens andre foler frustrasjon over
sykdommens begrensninger og et gnske om & veere «som alle andre».

Siden PCD ofte ikke synes utenpd, kan det veere vanskelig & bli trodd nér
man er sliten, har hoste eller trenger tilrettelegging. Det er helt forstdelig
at det feles urettferdig. Det kan ogsé veere utfordrende & vokse opp med
en sdpass sjelden sykdom fordi man ofte ikke har andre rundt seg man
kan relatere til. Det viktigste for unge er ofte & ha noen man kan snakke
med. NFCF har en egen PCD-gruppe pd Facebook for norske pcdere, hvor
man kan komme i kontakt med likesinnede. Ta kontakt med post@nfcf.no
for medlemskap i gruppen.
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Pubertet

Noen barn kan oppleve en lavere vekstrate og undererncering i barndommen
og tidlig ungdomstid, far den ofte stabiliserer seg senere i livet. De fleste
med PCD gdr inn i puberteten omtrent samtidig som jevnaldrende.
Puberteten er for de aller fleste preget av mye tanker og folelser. For de
med PCD er den ogsé preget av daglige utfordringer med PCD som
vedvarende vat hoste, slim i luftveiene, bihulebetennelse eller kronisk
tretthet og fatigue. Disse symptomene kan gjere perioden ekstra slitsom.
PCD er ogsd en diagnose med hgy grad av underdiagnostisering, og
mange far gjerne ikke diagnosen fer i tendrene eller senere. Dette kan
ogsd veere med pd & gjere puberteten og tendrene forvirrende for de
som opplever symptombildene uten en forklaring. Né&r diagnosen endelig
kommier, gir det ofte en viktig forklaring pd symptomene og bedre verktay
til & handtere hverdagen — bade fysisk og felelsesmessig.




A flytte hjemnmefra og starte pd heyere utdanning med PCD krever litt
planlegging og tilpasning, men med god struktur, statte og kjennskap til
egne behov er det fullt mulig & trives og lykkes. Mange opplever at det

& ta sterre ansvar for egen helse og hverdag gir en fglelse av mestring
og frihet. Overgangen til voksenhelsetjenesten skjer ofte samtidig som
studiestarten. Det betyr at du selv md ta initiativ til & felge opp kontroller,
behandling og avtaler enten hos NSLCF eller hos lokalsykehus. Hvis du
flytter til en ny by, er det anbefalt & bytte til en fastlege i ncerheten og bli
kjent med det lokale PCD-teamet eller oppfolgingen der.

Uten daglige pdminnelser fra familien kan det bli utfordrende & holde
rutiner som inhalasjoner, neseskylling, fysioterapi og rengjering av
behandlingsutstyr i en travel studiehverdag. Det hjelper & lage systemer
som fungerer for deg. For eksempel pdminnelser pd telefonen, en fast
ukentlig plan eller enkle visuelle hjelpemidler som en sjekkliste p& veggen
eller i en app.

A kombinere fulltidsstudier med deltidsjobb eller andre forpliktelser kan
veere ekstra krevende pd grunn av fatigue, infeksjoner eller tidsbruk til
daglig behandling. Heldigvis finnes det gode stetteordninger: Ldnekassen
tilbyr tilleggsstipend for studenter med nedsatt funksjonsevne. Stipendet er
ment for de som ikke kan jobbe ved siden av studiene p& grunn av helsen.
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Voksenlivet med PCD er som de fleste andre liv, bade fylt med gleder
og utfordringer. Noen nyter frihet og sterre handlingsrom, mens
andre synes det er mer krevende & leve med en livslang diagnose.
Mens noen balanserer daglig behandling og hverdag med jobb,
finner andre mening og styrke gjennom andre aktiviteter eller
prioriteringer. Det finnes ingen standard mal for hvordan et voksenliv
med PCD ser ut — akkurat som det ikke finnes en standard for et
«ordincert» voksenliv. Samtidig er det noen temaer som ofte bergrer
voksne med PCD ekstra, og i dette kapittelet gir vi informasjon og
perspektiver om disse.

N&r man er voksen er det vanlig for mange & begynne & tenke pé

4 stifte familie, og for personer med PCD er dette selvsagt ikke et
unntak. Det finnes gode muligheter for barn, men det krever ofte
ekstra planlegging, tid og tett oppfelging fra helsepersonell. Hos
menn med PCD er fertiliteten ofte nedsatt eller fravcerende fordi
scedcellene har redusert eller manglende bevegelighet p& grunn av
feil i flagellene. Det finnes ogsd dem som fdr barn naturlig, men for
mange vil det bli aktuelt med assistert befruktning slik som IVF/ICSI.
I Norge har vi heldigvis gode stotteordninger for dette.

Kvinner med PCD har som regel bedre fertilitet enn menn, men ca.
60 % opplever subfertilitet — ofte knyttet til nedsatt ciliefunksjon i
egglederne. Det er ogsd okt risiko for ektopisk graviditet. Tett
oppfelging av helsepersonell er derfor anbefalt. Noen kan likevel bli
gravide naturlig, og assistert befruktning (som IUI eller IVF) er ofte
effektivt ved behov. Uansett kjsnn anbefales det & kontakte
PCD-teamet i god tid — gjerne minst ett &r fer planlagt graviditet.

PCD arves autosomalt recessivt, som vil si at personer med PCD all-
tid vil gi en defekt genkopi videre til barnet. Hvis partneren ogsé er
becerer av samme mutasjon, er det 50 % risiko for at barnet fér PCD.
Ettersom PCD er en sdpass sjelden sykdom, vil de fleste ikke mote
en partner som er beoerer av PCD-genet, og ingen av barna vil
dermed f& PCD. Dersom man likevel gnsker & veere helt sikker, kan
genetisk veiledning og testing av partner anbefales tidlig i prosessen
for & kartlegge risikoen og ta informerte valg.






Arbeidsliv

For noen voksne med PCD vil det & ivareta egen helse fgles som en
fulltidsjobb i seg selv. For andre er det fullt mulig & ha et meningsfullt

og tilfredsstillende yrkesliv. Sykdommens natur kan likevel kreve tilrette-
legging i arbeidslivet: Behandlingsrutiner og hvile ma passe inn i arbeids-
hverdagen, og det kan bli nedvendig med fraveer ved legebesgk,
infeksjoner eller perioder med forverring av helsen. Fleksibilitet er ofte
nakkelen. Det kan innebcere hjemmekontor, ekstra hvilepauser, tilpassede
oppgaver, overgang til en annen rolle eller redusert stillingsprosent for
noen, mens andre opprettholder full kapasitet med riktige tilpasninger.

Nar du velger yrke, er det lurt & tenke pd hva som passer helsen din:
Unngd miljger med mye stav, rayk, kiemikalier eller hgy smitterisiko
(f.eks. barnehager eller sykehus), da dette kan irritere lungene eller oke
infeksjonsfaren. En god vurdering av hva som fungerer for deg er viktig.
Det finnes mange muligheter for god utdanning og jobb som passer.
Dersom helseutfordringer gjer det vanskelig & komme i eller std i arbeid,
har du rett til stette og tilrettelegging fra NAV (Arbeids- og velferds-
forvaltningen i Norge). Ta kontakt med NAV for veiledning om muligheter
som passer din situasjon.

Forskning og fremtid

Forskningen pd PCD er i stadig utvikling. Over 60 gener er identifisert,
og arbeidet med & kartlegge flere p&gdr, og nye slimlgsende medisiner
som Idrevloride er under utprgving. Norge har et av Europas f& nasjonale
PCD-register, og NSLCF deltar i internasjonale studier. Nye europeiske
retningslinjer (ERS 2025) gir bedre diagnostikk og behandling. Tidlig
diagnose og riktig oppfelging er nokkelen til et lengre og friskere liv,

og i fremtiden er det h&p om at det vil vcere helt andre muligheter for
de som lever med PCD.

PCD er en sjelden diagnose,
og okt bevissthet er avgjerende for tidlig
diagnosering og bedre behandling. Del
denne informasjonen og dine erfaringer

for & stette andre og styrke kunnskapen
om PCD.

Norsk forening for cystisk fibrose
E-post: post@cfnorge.no
Nettside: cfnorge.no




A veere ncer noen med en livslang sykdom som PCD vekker ofte et bredt
spekter av fglelser. Enten du er forelder, sgsken, besteforelder, barn eller
partner, kan det tidvis by pé tunge tanker. Samtidig er ingen pdrgrende-
opplevelse lik — alle handterer rollen pd sin egen mdte. Mange finner trost
og inspirasjon i & dele og lese om andres erfaringer og under finner du
noen perspektiver fra de ulike rollene som pdrgrende.

Som partner deler du hverdagen tett med personen som lever med
sykdommen. Det kan feles utfordrende & se den du elsker ha ddrlige
dager, uten & kunne fjerne trettheten eller plagene. Mange tar pé seg
mye ansvar for stette og praktiske ting, og det er helt normailt & ha
vanskelige dager, scerlig i forbindelse med tyngre sykdomsperioder.
Det viktigste man kan gjere som partner, er uansett & opparbeide seg
kunnskap om diagnosen og for at man er med pé& & skape trygghet for
din partner med PCD. Det er kanskje en del av hverdagen, men det
trenger ikke & definere partneren din.
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Som forelder kan det gjere vondt & se barnet ditt slite med vedvarende
hoste, infeksjoner, fatigue og tidkrevende behandling som lunge-
inhalasjoner og neseskylling. Den komplekse behandlingsbyrden og
bekymring for fremtiden kan fgles overveldende. Mange foreldre beerer
béde praktisk og emosjonell belastning, og det er helt normalt & ha dager
der bekymringene tar over. Likevel gir det mange stor styrke i & se barnet
vokse, mestre behandling og finne glede midt i utfordringene.

Et godt ré&d er: Ta en dag av gangen. Stol pd PCD-teamet, ta imot hjelp
ndr den tilbys, og veer konkret med venner og familie om hva som letter
hverdagen. NFCF har likepersoner og en egen Facebook gruppe hvor du
kan komme i kontakt med andre foreldre. Erfaringsutveksling er ofte det
mest verdifulle.

Nar ett barn har PCD, pdvirker det hele saskenflokken. Det kan ta tid for et
sgsken & venne seg til at en bror eller sgster har medisinske behov og be-
handlinger, og det er helt normalt at enkelte foler p& sjalusi eller usikker-
het dersom mye oppmerksomhet gar til den syke, mens andre tar pd seg
et ekstra ansvar for & stette eller for & passe pd sitt sesken. Det er viktig & gi
sosken rom til & veere barn, stille spersmal og uttrykke falelser. Et godt tips
er & la sesknene f& delta i enkle deler av behandlingen eller sykehusbesak
dersom de gnsker det, for & fole seg inkludert. Informasjon om sykdommen
tilpasset deres aldersgruppe kan veere med pd @ hjelpe dem & forsta.

Som barn av en forelder med PCD kan du vokse opp med en forelder som
tidvis har lavere kapasitet p& grunn av fatigue, infeksjoner eller behandling.
Det kan skape en underliggende frykt eller usikkerhet for hvordan sykdommen
vil utvikle seg. Mange opplever ogsé dyp omsorg til den syke forelderen,

og ensker & f& informasjon. For barn som vokser opp som en sdpass tett
pdrerende er det viktig at de fdr informasjon via alderstilpassede samtaler
om PCD. Foreldre og helsepersonell kan vcere gode & ha i slike situasjoner.
Det kan ogsé veere fint & ta barnet med pd treff med andre pcdere, slik at
man mgter andre i lik situasjon, og ikke fgler seg alene i situasjonen.



Besteforeldre
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Ressurser

Enten du lever med PCD sely, eller bare gnsker
& lcere mer, finnes det mange former for stotte,
ressurser og fellesskap som kan hjelpe deg

i hverdagen. Her er en oversikt over sentrale
norske fagmiljger, organisasjoner og tjenester
som gir kunnskap, stette og muligheter til &
koble deg til andre som forstdr din situasjon.




Nasjonalt senter for sjeldne diagnoser, enhet lungesykdommer og
cystisk fibrose - Oslo universitetssykehus HF
NSLCF er Norges nasjonale kompetansesenter for bdde CF og PCD. Her
finner du spesialisert kunnskap, behandlingsveiledning og statte for deg
med PCD og dine pdrgrende.

Besok: www.oslo-universitetssykehus.no/nscf

Norsk forening for cystisk fibrose (NFCF)
NFCF er en pasientorganisasjon som jobber for personer med CF, PCD
og deres familier. Vi tilbyr stotte, informasjon og fellesskap gjennom
arrangementer og tjenester. Meld deg inn som medlem via nettsiden
var, og bli med i fellesskapet.

Besok: www.cfnorge.no

Sjelden.no
Sjelden.no samler kunnskap om sjeldne diagnoser og tilbyr digitale kurs
og leeringsressurser for pasienter, familier og fagpersoner. Her finner du
informasjon om PCD, slik som for eksempel en podkast-episode som
beskriver symptomer og livet med PCD.

Besgk: www.sjelden.no

Nasjonalt senter for sjeldne diagnoser (NSSD)
NSSD er et landsdekkende kompetansesenter som gir veiledning og statte om
sjeldne diagnoser, inkludert PCD. De tilbyr kurs, rddgivning og informasjon
for bdde deg og dine pérerende..

Besgk: www.sjeldnediagnoser.no

Likepersonstjenesten
Likepersonstjenesten NFCF tilbyr likepersonssamtaler til sine medlemmer
der du kan snakke med noen som selv har PCD eller er pérgrende. Dette
er en verdifull mulighet til & dele erfaringer, stille spersmal og fé stette fra
noen som forstdr hverdagen din.

Finn ut mer: www.cfnorge.no/likepersoner

Lukkede Facebook-grupper

Lukkede Facebook-grupper NFCF driver lukkede Facebook-grupper for de
med PCD og pdrerende. Disse gruppene er trygge steder der du kan dele
tanker, stille sparsmal og finne fellesskap med andre i lignende situasjoner.
For tilgang, kontakt: post@nfcf.no
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