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Registro Italiano Fibrosi Cistica (RIFC): Breve scheda informativa

ü Il RIFC è uno dei primi registri nazionali nel mondo per la FC: istituito nel 1988.

ü Dal 2004 è gestito presso l’Istituto Superiore di Sanità (ISS, Centro Nazionale Malattie Rare)

ü Si basa su collaborazione clinico-scientifica fra le principali parti coinvolte nella FC:

Ø Centri Regionali di Riferimento (CRR) per FC
Ø Centri Regionali di Supporto (SS) per FC
Ø Ospedale Pediatrico Bambin Gesù (OPBG)
Ø Lega Italiana Fibrosi Cistica (LIFC)
Ø Società Italiana Fibrosi Cistica (SIFC)
Ø Istituto Superio di Sanità (ISS, Centro Nazionale Malattie Rare).

30 Centri FC inviano i dati direttamente al RIFC

ü Condivisione dei dati nazionali a livello europeo con il Registro Europeo Fibrosi Cistica
(ECFSP’s Registry, https://www.ecfs.eu/ecfspr)



OBIETTIVI DEL RIFC – importanza/utilità del registro di patologia (1)

Contribuire al miglioramento della gestione del paziente affetto da FC attraverso:

1. disporre di dati epidemiologici sulla prevalenza e incidenza della malattia e delle loro variazioni nel tempo;
2. analizzare tendenze di medio e lungo periodo nelle caratteristiche clinico epidemiologiche della malattia;
3. identificare necessità assistenziali sul territorio nazionale utili anche per la programmazione sanitaria e

per la distribuzione di risorse;
4. disporre di dati numerici significativi per l’identificazione di eventi rari e di correlazioni fra esiti e fattori di

rischio;
5. operare confronti con i dati epidemiologici internazionali.



OBIETTIVI DEL RIFC – importanza/utilità del registro di patologia (2)

Contribuire alla comprensione e alla gestione di situazioni contingenti: 

1. infezione da SARS-CoV-2 
2. Valutazione efficacia di specifici trattamenti su pazienti CF (innovative CFTR modulators)



Comitato Scientifico (CS)
M. Salvatore, V. Carnovale, R. Padoan, S. Quattrucci, D. Salvatore, G. Floridia & D. Taruscio

- Coordinamento e indirizzo del RIFC da un punto di vista scientifico
- Decidere e controllare i contenuti del Report annuale RIFC
- Collaborare con il registro Europeo
- ….

Comitato Tecnico (CT)
A. Amato, F. Majo, G. Ferrari, G. Campagna

- Valutazione tecnica delle richieste accessi dati al RIFC
- Miglioramento delle prestazioni del registro e adeguamenti tecnici costanti
- Contatti con i Centri CF
- …

RIFC – organizzazione 





RIFC – RISULTATI 

https://epiprev.it/pubblicazioni/registro-italiano-fibrosi-cistica-rifc-rapporto-2019-2020



At-a-glance Report  (dati dal 2014 al 2020)

- Per i pazienti FC
- Facile da scaricare e 

consultare
- Facile da raccontare
- Informazioni dirette e 

immediate



I dati del RIFC al 
registro Europeo 

FC per 
contribuire alla 
epidemiologia 

europea





RIFC: 2010 vs 2020



2020
Male Female Total

Pazienti in ICFR (CF diagnosis) n, (%) 2990 (51.5) 2811 (48.5) 5801 (100.0)
Patient Median age (min - max), years 23.0 (0.1 - 83.5) 21.7 (0.04 - 80.6) 22.4 ( 0.04 - 83.5)
Age at diagnosis

Median (min - max), months 4.3 (0.0 - 849.7) 3.4 (0.0 - 931.4) 4.0 (0.0 - 931.4)
Median (min - max), years 0.36 (0.0 - 70.8) 0.28 (0.0 - 77.6) 0.33 (0.0 - 77.6)
Average±SD, years 6.6±12.4 6.0±12.4 6.3±12.4
Missing, n(%) 46 (1.54) 60 (2.13) 106 (1.83)

Patients ≥18 years, n (%) 1858 (62.1) 1650 (58.7) 3508 (60.5)
Patients with at least one [delta]F508 on one allele* 2015 (67.4) 1925 (68.5) 3940 (67.9)
New diagnoses, n (%) 53 (1.8) 43 (1.5) 96 (2.4)
Median age at diagnosis (min - max), months 2.9 (0.0 - 578.9) 2.2 (0.0 - 762.4) 2.3 (0.0 - 762.4)
Età mediana alla diagnosi (min - max), years 0.24 (0.0 - 48.2) 0.18 (0.0 - 63.5) 0.20 (0.0 - 63.5)
Died patients, n (%) 9 (0.30) 7 (0.25) 16 (0.28)
Median age at death (min - max), years 32.5 (1.8 - 58.3) 34.5 (15.2 - 46.0) 33.4 (1.8 - 58.3)
Median age at death without transplanted patients (min - max), years 34.4 (1.8 - 58.3) 42.5 (39.0 - 46.0) 39.0 (1.8 - 58.3)

Copertura stimata del RIFC: >95% 
5% dati mancanti dovuti a consensi non firmati e Regione Sardegna



2010 vs 2020 distribuzione per classi di età e 
confronto con popolazione italiana (solo 2020)

Anno 
2010

- Popolazione CF in 
classi più giovani (7-
35 aa)

- Presenza 
popolazione CF in 
sesta e settima 
decade di vita



2020 piramide di classi di età vs 
popolazione italiana

- Popolazione CF in classi più 
giovani (7-35 aa)

- Presenza popolazione CF in 
sesta e settima decade di vita
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Forced Expiratory Value – Fev1%: 
2011 – 2020 
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Forced Expiratory Value – Fev1%: 
2011 vs 2020 

- progressiva 
riduzione 
dall’età
adolescenziale, 
in accordo con 
la storia 
naturale della 
malattia

- La maggior 
parte delle 
persone di età 
>18 anni ha ora 
una percentuale 
di FEV1 prevista 
maggiore o 
uguale a 70



European CF Registry
Collaborations

PASS – post authorization safety
study

PAES – post authorization efficacy
study



ü Coordinator: European Cystic Fibrosis Society Patient Registry (Project manager dr. Lutz Naehrlich)

ü Pharmacovigilance (PMV) study, based on secondary use of data, to monitor the safety and efficacy of
Lumacaftor/Ivacaftor in 2-5 year old F508del homozygote CF patients (study period 2018-2024)

ü The European Medical Agency (EMA) has requested Vertex Pharmaceuticals to execute this study with the European CF
Society Patient Registry (ECFSPR).

ü The ECFSPR will analyse data from countries in Europe with access in 2019/2020 to Lumacaftor/Ivacaftor in the age group
2-5 years

ü 2019: Austria, Denmark, Germany, Ireland, Netherland, Sweden; 2020: France, Slovenia, Switzerland, and UK.

ü Italy is asked to contribute data to this comparator group of 2-5 year old F508del homozygote CF patients.

«Real-World Effects and Utilisation Patterns of 
Elexacaftor, Tezacaftor, and Ivacaftor Combination 

Therapy (ELX/TEZ/IVA) in Patients with CF»



ü This 5-year observational post-authorisation safety study (PASS) will evaluate safety, effectiveness / CF
disease progression, and pregnancy outcomes in patients with CF who are treated with ELX/TEZ/IVA, as
well as its drug utilization patterns using observational cohorts of patients receiving therapy in a real-
world setting.

ü Existing CF registries provide an established source to obtain data on long term effects in real world use
for analysis. In the US Cystic Fibrosis Foundation Patient Registry (CFFPR) and German CF Registry,
within-cohort evaluation of outcomes in the 5-year periods before and after treatment initiation will be
performed.

ü Evaluation of the outcome patterns and trends in the 5-year pre-treatment period will place into
context the outcome patterns and trends observed in the post-treatment period.

ü In addition, the European Cystic Fibrosis Society Patient Registry (ECFSPR) will be used to provide
additional information for the evaluation of drug utilisation patterns in the European region.

ü Information regarding the safety profile of the therapy under the real-world conditions of use will be
informative to patients, caregivers, and prescribers. Existing CF registries provide an established source
from which to obtain these data.

In brief:



Full details: https://www.encepp.eu/encepp/viewResource.htm?id=43023

https://www.encepp.eu/encepp/viewResource.htm?id=43023


Letter to JoCF editor sull’uso corretto del 
farmaco nei pazienti con FC



Global Harmonization Registry Data Group: In the spring of 2020, the CF Registry
Global Collaboration (formerly called the CF Registry Global Harmonization Group)
mobilized and planned extraordinary meetings twice monthly to share case reports and
create a core COVID-19 case report form.

>750 pazienti FC hanno contratto SARS-CoV-2 infection 
Febbraio 2020 – Ottobre 2022



I primi report (febbraio 2020) erano 
diretti ai Pazienti FC

Semplici, immediati ma puntuali e 
precisi



“Global Impact of COVID-19 in CF: 
An International Collaboration” (Toronto, Ca)
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Objectives for Grant
1. Determine if females with CF are at higher risk of hospitalization 

and death after COVID-19
2. Describe medium and long term impact of COVID-19 on lung 

function and nutrition
3. Assess time since transplant on mortality and morbidity following 

COVID-19 infection
4. Long covid effects

Finanziamenti per lo sviluppo e 
l’implementazione di registri FC 
nell’Est Europa, Sud America e Sud
Africa

Partecipazione del gruppo
internazionale CF Global Covid

Carla Colombo 
Rita Padoan
Marco Salvatore



- Tutti i dati dal 2020 sono importati
- Scheda molto semplice (in inglese)
- Dati pre e post infezione: i dati pre vengono 

presi in automatico dall’ultima compilazione 
relativa all’anno precedente (es. infezione 
2020, dati 2019)

- Necessità di inserire data esecuzione test covid

- Attività mandatoria nella compilazione del RIFC



ü Una volta importata la scheda le tre sezioni (Patient, Covid Inf Episode, Pre e Post Clinicals) si compilano 
automaticamente con i dati presenti in piattaforma.

ü I campi mancanti invece devono essere inseriti in maniera manuale.



RIFC COSTI

Informatic 
Software and database 

update 

Personnel involved in 
the registry 

(project contract to  
statisticians, clinicians, 

Help-Desk, 
informatician, ect.)

Publication of data 
(report, scientific 

papers, congress data 
presentation, ect.)

Other (National 
and International 

congress attendance, 
technical meetings, ect.)

Costs per year
(average) 30K € 50K-70K € 7K-10K € 5K-10K €

Total costs per 
year 90K – 120K  €



RIFC Sostenibilità
Accesso ai dati del registro

- Why: for research, study, drug-development, ect. purposes
- Who: researchers, public institution and private companies
- How: dedicated (short) project presentation format 
- Costs/involved personnel/time: 

Personnel involved Costs Time

Feasibility
study

Scientific Committee
(scientific evaluation of the proposal)

Technical Committee
(availability and quality control of data) 

3500 € 30 days

Raw data 
request

Technical Committee
(statistician, informatician, genetists, clinician) 1000 € 10-30 days

Data 
analisys
request

Technical Committee
(statistician, informatician, genetists, clinician) 250 €/hour* To be evaluated

* At least 20-40 hours per request on avarage



- Creazione di un contro dedicato LIFC per introiti RIFC 
- Finanziamenti impiegati per sostenere attività crescente del registro
- http://www.registroitalianofibrosicistica.it/ita-home

- Opera virtuosa!

http://www.registroitalianofibrosicistica.it/ita-home


RINGRAZIAMENTI 

Comitato Scientifico RIFC

Serena Quattrucci, LIFC
Vincenzo Carnovale, Centro di riferimento FC, 
Regione Campania, Centro regionale per adulti di 
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Rita Padoan, Centro regionale di supporto, 
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Comitato Tecnico RIFC

Annalisa Amato, LIFC
Giuseppe Campagna, LIFC & Dept. Clinical and Molecular
Medicine – University of Rome «La Sapienza», Italy
Fabio Majo, Ospedale Pediatrico Bambino Gesù, Roma
Gianluca Ferrari, Centro Nazionale Malattie Rare, Istituto 
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Tutti i centri FC partecipanti alle attività

OGNI SINGOLO PAZIENTE PER IL PREZIOSO AIUTO 



@ info@registroitalianofibrosicistica.it
@ marco.salvatore@iss.it

Gra zie  p e r 

l’a tte n zio n e !

mailto:info@registroitalianofibrosicistica.it
mailto:marco.salvatore@iss.it

