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CF registret
• Svenskt kvalitetsregister, stöd från SKR och företag
• Funnits sedan 1994, då enbart 2 centra
• Webbaserat sedan 2012 inkl alla centra (Uppsala, Stockholm, Göteborg och Lund)
• Täcker i princip 100% av alla patienter



Vilka nivåer kan vi ha ett CF-register till?

• Individuell nivå – patientvy med lungfunktion, längd, vikt samt 
pågående behandling



Individuell patientvy
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Antibiotikakollen

Vy för egen-genererad data
Hälsokollen



Digitala besök

Hemspirometri

Genia-appen: Patient-app som kan rapportera in 
behandlingar och hälsoläge



Trend lungfunktion (FEV1.0)  över tid



Vilka nivåer kan vi ha ett CF-register till?

• Individuell nivå - patientvy

• Lokal nivå (center och shared care)- enskild center statistik



Skapa egna uttag



Center/Nationell nivå 
VAP: Behandling och lungfunktion



Urvalsfrågor för att hitta olika riskpatienter



Vilka nivåer kan vi ha ett CF-register till?

• Individuell nivå 

• Lokal nivå (center och shared care)- enskild center statistik

• Nationell nivå- jmf mellan centra, ta fram data för hela 
Sverige- för arbetsgruppen för CF, myndigheter

• Internationell nivå- exportera data till ECFS Patient Registry en 
gång årligen



Nationell statistik

• Statistik till myndigheter: 
• Ex data inför utredning av neonatal scrrening: mutationsstatistik, ålder vid diagnos osv
• Inför diskussion med läkemedelsföretag: Antal i olika åldrar, antal med olika mutationer

• Uppföljning av nya läkemel: 

• Ex Orkambi, Kaftrio



Baseline data

Total cohort 
(n=599)

No ETI treatment 
(n=205)

ETI treatment 
(n=392)

Early cohort 
(n=106)

Main cohort 
(n=286)

Mutation (%) F508del 
heterozygous

281 (47.1) 103 ( 50.2) 178 (45.4) 61 (57.5) 118 (41.3)

F508del homozygous 316 (52.9) 102 ( 49.8) 214 (54.6) 45 (42.5) 168 (58.7)

In the cohort not precently treated with ETI (n=207) , 97 
(46.9%) patients were on other CFTRm treatment 2023-
02-28

C. Krantz, A. 
Lindblad, I. de 



Previous CFTR-modulator treatment

ETI treated
(n=392)

Early cohort
(n=106)

Main cohort 
(n=286)

Previous CFTRm (%) 210 (53.6) 44 (41.5) 167 (58.4)

Latest other CFTRm (%) Ivacaftor 3 (1.4) 0 (0.0) 3 (1.8) 

Lum/iva 197 (93.4) 38 ( 86.4) 159 (95.2) 

Tez/iva 11 (5.2) 6 (13.6) 5 (3.0) 

Time ETI (months) (Mean 
(SD))

5.38 (8.70) 15.61 (11.62) 1.59 (0.81) 

C. Krantz, A. 
Lindblad, I. de 



Uppföljning av Kaftrio 4 mån efter introduction



På individnivå. Flicka 17 år



Vilka nivåer kan vi ha ett CF-register till?

• Individuell nivå 

• Lokal nivå (center och shared care)- enskild center statistik

• Nationell nivå- jmf mellan centra, ta fram data för hela Sverige- 
för arbetsgruppen för CF, myndigheter

• Internationell nivå- exportera data till ECFS Patient 
Registry, PAES (post-authorisation efficay study)



ECFS Patient Registry (39 länder, 52 000 pwCF)



Vad deltar CF registret i för 
samarbeten?

• Årlig rapport, kvalitetssäkring
• Jämförelser av utfall (lungfunktion, BMI), behandling, mikrobiologi etc mellan centra
• Registerstudier (center eller nationella)
• Export varje år av data till Europeiska registret (ECFSPR) (jämförelse mellan länder) 

https://www.ecfs.eu/ecfspr
• Pga deltagande i ECFSPR med i de artiklar som publiceras med data från ECFSPR, 2-4 årligen
• Medlem i ECFSPR Scientific Committe
• Uppföljning av nya läkemedel
• Individuell patientöversikt
• Digitala möten-egengenererad data



TACK


