Table 2.1 Age at diagrosis {in years): de scriptive statistics, by country and overall All patients seen
in 2014,

Country N miss Mean Min 25t ptl Median 75t ptl Max

Megjegyzés:

[average [lowest  [25% of the [halfthe [75% of the  [highest

ageat ageat patients patients patients ageat
diagnosis] diagnosis] mere mrere mere diagnosis]
diagnosed diagnosed  diagnosed . 7 e e » e
beforethis  before  beforeths A diagnozis kori atlagéletkor
age] thisage] age]
Austria 624 63 2,34 0.0 0.10 0.20 0.87 61.00
Czech Republic 599 0 2,91 0.0 0.10 0.40 250 53,90 , , . .
Denmark 453 0 2.5 0.0 017 050 2.00 37.00 hazankban 2.65 ev, ami sokkal jObb
France 6047 322 4.33 0.0 0.10 0.20 3,00 77.00
Greece 434 13 2,64 0.0 0.25 050 2,00 53,00
Hungary 428 129 2,65 0.0 0.00 1.00 3,00 42.00 , . , , ,
T - S = T T Y R ] az europai 4.08 éves atlagnal annak
Israel 540 7 5,31 0.0 0.11 0.60 5,54 65.00
laky 4679 a1 5,60 0.0 0.11 0.36 5,00 72.97
Latvia a7 1 349 0.0 050 1.00 5,00 14,00 ’ . . e  seyes .
Lithuania 12 0 1053 1.0 450 105 15.00 24,00 e"enere IS, hogy NINCS Ujszu IOtt korl
Rep of Macedonia 100 0 1.62 0.0 0.20 0.30 0.85 16,20
Rep of Moldova 61 0 3.5 0.0 0.30 050 2,00 35,00
The Netherlands 1293 55 3,31 0.0 0.10 050 3,00 63.00 e 2 4 24l
— = = = e szlirés. Tehat a korrekt ellatast
Romania 40 0 153 0.2 0.20 0.30 050 16,50
Russian Federation 2116 5 355 0.0 0.19 0.72 4.20 53,55
Serbia 149 5 2,93 0.1 0.30 0.50 4.00 32,50 jelenleg sem ala pvet6en a
Slovak Republic 200 41 6.62 0.0 0.16 1.00 5,00 72.00
Slovenia 21 3 1.32 0.0 0.15 0.45 1.75 16,50
Spain 1435 46 4.01 0.0 0.15 050 2,90 65.00 i . L. i .
sweden 614 12 406 0.0 019 079 304 70.61 késedelmes diagnodzis gatolja!
Swritzerland 633 103 2,36 0.0 0.10 050 2,00 55.00
Ukraine 107 0 343 0.1 050 1,30 5,00 27.40
United Kingdom 5295 132 3,87 0.0 0.06 0.25 2,00 75.30
Total 31239 127 4.08 0.0 0.10 0.33 2,97 79.30 Laki l., 2017 Térékbalint




Table 1.3 Age at follow-up: de scHiptive statistics, by country and overall. Patient s reqistered, alive

on 31/12/2014.

Country Mean Min 25t potl Median 75t petl

[average [ageofthe [25% of the [half the [75%¢ of the

age] youngest  patientsare patientsare patientsare
patient] younger younger younger
than this than this than this
age) age) age)
Austria 06 182 0.2 8.9 16,9 260
Belgium 1151 226 0.2 113 25 315
Czech Republic 583 17.8 0.2 8.3 165 5.2
Denmark 483 237 o1 125 220 .6
France 6293 x7 0.1 9.8 183 29,3
Greece 214 131 0.4 2.6 17.5 26,2
HUEHE 547 17.4 0,2 9.5 16.1 23.4
Ireland 11325 2.7 0.4 10,3 125 22,7
Israel £l 220 0.1 11.7 208 30,2
ltahy 43531 223 0.0 105 a1 320
Latvia 38 133 0.8 Al 136 12,4
-Lithuania 12 2.6 131 21.7 24,2 27, 6-
Rep of Macedonia 103 13.0 0.9 e.7 11.6 18,0
' Rep of Moldova 59 116 0.9 4.9 3.0 15.2
[ The Netherlands 1366 224 0.1 115 207 31, 3-
Portugal 256 189 0.3 2.3 la.6 265
Romania 43 a0 (] 3.0 P 11.5
Russian Federation 2053 125 0.0 4.7 10,2 13,3
Serbia 1&7 14.2 0.3 6.5 125 201
Slovak Republic 288 2.0 0.2 10.8 12.7 26.0
Slovenia a7 15.9 o1 5.9 14.4 21.4
-Spain 1526 179 0.0 FA~] 155 26, 3-
Swreden G621 241 0.5 11.7 224 .0
Swritzerland 780 131 0.0 20 17.3 254
Ukraine l4a 10,2 0.2 4.9 10,2 14.0
United Kingdom 10452 21.6 0.0 10.0 2.2 3.5
Total 351591 205 0.0 9.4 156 29,2

Megjegyzés:

Az utdlso oszlopban lathatd, hogy a
betegek 75%-a hany éves kor alatti: minél
nagyobb ez a szam, annal jobbak az
életkilatasaik.

E szerint a hazainal rosszabbak a kilatasok
a Balkanon és szovjet utdédallamokban,

Romaniaban.

Laki l., 2017 Térokbalint



Table 3.1 Proportion of patientswith DA analysis and the result of this, by country and overall. alf

patients seen in 2014.

Genotypi Am o enotyping done o e
niot done dgz = un knionm twro ﬂ'IUtEltil-_:;ig tl::l-ll]: |E:EEI5‘II one mutation M egj egyZES .
identified unknovm
number [%] number [%] number %] number [%] number [%]
Austria 657 210.29) 655 (93,71 00} 603 |35.03) 2 (11.97) , e .
Czech Republic 599 1{017]  598(39.83) 00 580 (36,99 183,01} A betegseg genetlkal
Denmark 459 0 {0} 459 {100) 010 457 [99,56) 210,44
France 6363 0 {0} 6363 (100 010) 6042 (34, 87) 327(5.13)
Greece 507 0 {0} 507 {100 010} 444 87.57) 63(12.43) . z_e 7 7 ez
Hungary 557 17 |3.05) 539 (96, 77) 110.18) 375 (63.57) 164 (30.43) dlagnOZISBhOZ 2 mutacio
Ireland 2 0 {0} 342 [100) 0 10) 503 | 35. 36) 39 14.14)
Israel 547 110.18) 546 (99.52) 010} 44018055 106 {13.41)
Italy 4980 24 (048] 4956(93.52) 010y 4463 [30.05) 493 (9,56 ismerete szﬁkséges_ Az eurépai
Latvia = 0 {0} 38 {100 00} 27 |71.08) 11 28,56
Lithuania 12 0 {0} 12 {100 00} 11 {91.67) 118.33)
Rep of Macedonia 100 1{1.00) 59 {93,00) 010} 36 36,57) 313.03) ,
Rep of Moldova & 010j 61 (100) 010} 43(70.49) 18(29.51] atlagban ez d bEtegEk 90.41%-
The Netherlands 1372 15(1.05)  1363{98 91 010 1342 {98.46) 21 [1.54)
Portugal 53 210,73) 256 (99,22) 010) 251 {98,06) 5 {1.95)
Romania___ 4 0[0) 40 (100) 0(0) 20150.00) 20 (50.00) aban ismert, hazankban csak
Russian Federation 2121  2#(11.03) 18873857 00} 1302 {65.00) 535 [31.00)
Serbia 154 714.55) 147 {35.45) 010} 115 {78.23) 32(21.77)
Slovak Republic 241 0 {0 241 {100 o118, 197 (8174 44 |18, 26) ,
Slovenia 2 212,33 22 (97,62 010 78(95.12) 4 14,28 69.57%-ban. EﬂﬂEl rosszabb
Spain 1481 0.0 1478(99.20) 010} 1290 {87, 28) 188 (12.72)
Sweden 626 0 {0} 626 |100) 010} 617 [98.56) 311.44)
Switzerland 736 710.5) 728 (38,91 110.14) 699 {36.02) 293,98 s ’
Ukraine 107 0 ) 107 {100) o118 56 (23,72 11 {10.28) csak a Roman 50% eredmeny'
United Kingdom 3430 <5 3411 (99,8) 18(0.19) 2600 (91, 38) 811 (8.62)
Total 1514 317097 32177 (98.96) 20 {0.06) 209031 (90,41 3086 (3.5 Laki I., 2017 Torékbdlint




Table 4.1 FFV:% of predicted: descriptive statistics by country. Patients aged 6-17 years who have

rever had a lung transplant.

N N Miss Mean Min 257 petl Median 75t petl i M egj egyzés .
[E;:::af ]E patl:liaza 'I:"rfal.re pat[i?a?i;iue patl:lf;i;a 'I:"rfal.re . 7 o V74

FEvios below  FEViSs below  FEVi below Az egyik legfontosabb allapotjelz6 a FEV1

this value) this value]) this value)
Austria 52 3 296 260 724 92.3 1025 129.9 v o r1 82 , P
Cehbepublle | 2 13 &7 246 x> 1ms| ertéke: atablazat harom oszlopaban
Denmark 140 0 %.2 373 881 92,3 1060 1303
France 2023 103 583 160 774 20,3 1010 1710 aZOkat a FEV1 értékeket IétjUk,
Greece 190 2 %64 222 875 99,0 1078 147.3
Hungary 207 16 756 161 .2 72.6 895 127.2 , , ,
retand = 1 &5 > = s, Melyeknél a betegek 25, 50 és 75 %-anak
Israel 173 5 915 3.9 225 34,3 1021 1262
taly 57 27 ;28 M 5.2 45 wer 19, glacsonyabb a FEV1 értéke. Hazankban a
Latvia 15 0 9.3 27 237 92,9 1078 123.3
Rep of Macedonia 51 2 929 3.2 825 4.5 1087 1280 , , ,
Rep of Moldova 22 2 736 228 625 77.1 01 106.7 6-17 eves bEtegek 75%-anak 89.5%-nal
The Netherlands 410 10 874 283 5.7 88,1 1006 1319
Portugal 108 8 g1 234 567 .4 #4 1%l glacsonyabb a FEV1-e: ez a legrosszabb
Romania 23 0 W03 44 204 6.0 1042 1145
Russian Federation 53¢ 244 235 15.3 70.0 5.1 983 1529 , ,
Serbia 74 0 796 261 67.1 83,7 4.9 1196 ered meny. A gondOZOttak 25%-anak
slovak Republic 76 0 835 4.8 760 87.2 %2 1212
slovenia S S 299 20 2t s pedig 65.8%-nal alacsonyabb ez az érték,
Spain 517 18 291 283 776 3.5 1022 1371
Sweden 163 6 879 0.6 76.6 29,9 997 1224 . ... L. P
Switzerland 226 4 224 281 774 29,2 1005 1287 amivel Moldaviat kicsit megEIOZZUk...
Ukraine 60 1 87.2 212 75.0 935 995 1264
United Kingdom? 2106 745 &8 137 76.3 87.5 974  144.9 Laki l., 2017 Térékbalint




Figure 4.5 FEV:X of predicted according to severily qroup and age qroup, by country and overall.
Patients aged 6-17 yearswho have never had a lung tran splant.
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Megjegyzés: a jo légzésfunkcidju csoportban nalunk kicsi, a kevésbé jokban nagy a betegek

aranya a 6-17 évesek kozott (csak Makedoniat elozziik meg).
Laki l., 2017 Térékbalint



Table 6.8

N Miss

Mean

Min

25" petl

[25% of the
patients are
belor this
Z-score for
BMI)

Median

[50% of the
patients are
belovr this
z-score for
B}

75t petl

[75% of the
patientsare
belowr this
z-score for
BMI)

Z-score 5 for BMI: descriptive statistics by country. Allpatients seen in 2014 aged 2-17 years.

Max

Austria Ia 0 -0.4 -6.7 -1.1 -0.3 0.4 1.5
Czech Republic 265 1 -0.3 -3.9 -0.9 -0.1 0.3 20
Denmark 180 o -0.4 -4.0 -11 -0.4 0.4 2.2
France 2TE2 = -0.4 -5.6 -11 -0.4 0.2 25
TFregce 158 o 0.3 =2 & -0.3 0.3 1.0 2.6
Hungary 272 3 -1.0 -0 -1.7 -0.8 -0.1 2.4

Ireland 439 22 0.1 -3.6 -0.5 0.1 0.7 29
Israel 24 o -0.2 -3.3 -1.0 -0.2 0.4 21
ahy 1558 23 -0.1 -3.6 -0.8 -0.1 0.5 31
Latvia 15 o -1.0 -2.4 -21 -0.3 -0.4 0.2
Rep of Macedonia &3 o 0.1 -2.3 -0.G -0.1 0.7 25
Rep of Moldova 42 o -0.4 -6.6 -11 -0.3 0.6 29
The Netherlands S 2 -0l -3.4 -0.F -0.1 0.5 25
Portugal 137 o -0.5 -85 -1.0 -0.4 0.2 2.4
Romania 33 o -7 -3.7 -1.5 -0.6 0.2 1.6
Russian Federation 1223 15 -0.7 -3.4 -1.5 -0.6 02 3.6
Serbia 10 0 -0.4 -4.7 -1.1 -0.2 0.4 20
Slovak Republic ae o -0.5 -3.2 -1.2 -0.5 0.2 22
Slovenia 1] o -0.7 -4.6 -15 -0.6 0.2 1.6
Spain Fol 4 -0.2 -4.0 -0.5 -0.2 05 2.3
Swreden 227 o -0.2 -3.4 -0.G -0.1 0.4 21
Switzerland 31 1 -0.3 -3.2 -0.9 -0.2 0.4 2.3
Ukraine 23 0 -1.1 -6.2 -l6 -0.9 -0.4 1.2
United Kingdom 394 100 o0 -3.3 -0.6 a1 o7 2.2

Megjegyzés:

A masik legfontosabb allapotjelz6 a
testtomeg index (BMI), ill. annak az atlagtdl
vald eltérése, a z-score: a tablazat harom
oszlopaban azokat a z-score értékeket latjuk,
melyeknél a betegek 25, 50 és 75 %-anak
alacsonyabb az értéke. Mint latjuk,
valamennyi csoportban csak Lettorszagot és a
haborus Ukrajnat eldzziik csak meg a 2-17
éves korcsoportban. A kovetkezé abra
grafikusan mutatja, hogy a lanyok (piros) és a
fiuk (kék) kozott a kiilonb6z6 gyermek
korcsoportokban hany %-ban talalunk -2-nél
nagyobb z-scorral betegeket: szamukra mar a
PEG sziikséges lenne. A fekete vonal a tobbi
orszagbeli gyakorisagukat mutatja. A
kiilonbség (hatranyunkra) dobbenetes!!!

Laki l., 2017 Térokbalint
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Tabfe 6.9 BV

de scriptive statistics by country. All patients seen in 2014 aged 18 years or older.,

N N Miss Mean Min 25 petl Median 75t petl

[25% of the [50% of the [75% of the

patients are patients are patientsare

belovr this belowr this belour this

BMI) EMI) BRMI)

Austria 295 1 2.3 140 151 21.0 230 37.9
Czech Republic A5 3l A0 127 185 205 227 2.6
Denmark 280 o A5 146 124 21.4 23.6 33.3
France 3139 22 2.1 120 18,8 207 227 433
Fepce 202 2 A5 150 18,7 21.2 231 3.5
Hungary 25 3 .3 143 17.5 18.8 224 3.1
Ireland 3 41 24 131 201 21.9 24.3 =.1
Israel 282 o 224 154 13,8 220 2.6 401
Haly 244 (i) 2.9 132 13,7 21.4 237 484
Latuia <10 D0 18 153 20,0 205 2.9
Lithuania 12 136 156 17.8 20.2 21.2 230
Rep of Macedonia s a7 178 127 205 21.9 235
Rep of Moldova 13 1.0 1s.0 17.6 13,4 20,3 25
The Netherlands 731 21 220 155 201 21.5 23.6 320
Portugal =11 0 22 151 200 2l.6 2.1 5.0
Russian Federation 527 7 134 124 17.2 18.0 21.2 5.9
Serbia = 0 122 141 17.8 12,2 207 .2
Slovak Republic 117 0 A0 147 186 20.7 23.3 325
Slovenia =2 0 D2 1a3 18.6 20,2 21.3 2.2
Spain SE2 11 2.5 145 15.8 2l.e 234 4.3
Sureden 37 4 224 138 2.2 21.7 24.0 3.9
Switzerland 326 2.2 138 192 2.8 227 3.3
Ukraine 11 124 141 176 18.5 13,3 .5
United Kingdom 4337 =l 26 131 201 221 2.6 485

Megjegyzés:

A testtomeg index (BMI) tablazat harom
oszlopaban azokat a BMI értékeket
latjuk, melyeknél a 18 év feletti betegek
25, 50 és 75 %-anak alacsonyabb az
értéke. Mint latjuk, valamennyi
csoportban foként csak a szovjet

utdodallamokat el6zziik meg.

Laki l., 2017 Térokbalint



Cause of death distribution in 2014.

Cause of death Number of deaths Percentage of all deaths
Respiratory disease 243 h2.95
Transplantation related 79 20,47
Mon-CF related 5.70
Liver-Gl related 4 1.04
Suicide 0 0.00
Trauma 1 .2k
U nknowm 37 9,59
Total Jdb 100

Megjegyzés: a tablazat alahuzza, hogy a CF halalozas 82.5 %-a légzérendszerrel kapcsolatos!
Laki l., 2017 Térékbalint



Erdemes elgondolkodni a hazai CF-es ,,eredményeken” a kévetkezdk tiikrében:

 ACF egy ,index” betegség, mely minésiti egy orszag ellatasat.

* A genetikai diagnozisok érthetetlenil alacsony aranya.

* Rossz funkciondlis eredmények vs. jo tarsadalombiztositas.

* Rossz funkcionalis eredmények vs. megfelel6en hozzaférheté gyogyszerek.

* Hasonléan rossz életkilatasok, mint a joval kisebb GDP-s orszagokban.

* Aregiszterben Iévé nem CF-esek még javitjak is (irrealisan) az eredményeket.

* A tudétranszplantacio lehetdség, de minden eronkkel azon kell legylink, hogy elkeruljuk.

Laki l., 2017 Térokbalint



