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Forebygging og behandling av underernzring ved cystisk fibrose
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Bakgrunn

Cystisk fibrose (CF) er en kronisk og progredierende sykdom som medferer ekte behov for energi- og naeringsstoffer.
Sykdommen vil av ulike arsaker ogsa kunne medfere redusert appetitt/matinntak. Dette inneberer at cystisk fibrose er en
sykdom med serlig risiko for under- og feilernaring (1-3).

12009 kom Helsedirektoratet med generelle nasjonale faglige retningslinjer for forebygging og behandling av
underernzring hos pasienter over 18 ar i helse- og omsorgstjenesten (4). Malsetningen med disse retningslinjene er at
underernzrte og personer i erneringsmessig risiko blir identifisert og far en malrettet erneeringsbehandling som en del av
det kliniske undersegkelses- og behandlingstilbudet i helse- og omsorgstjenesten.

Identifisering, forebygging og behandling av under- og feilernaring ved cystisk fibrose er forforankret i de nasjonale
retningslinjene (4). Anbefalingene gjeldende cystisk fibrose er videre basert pa konsensusrapporter fra The European
Cystic Fibrosis Society, 2002 (2), CF Trust i Storbritannia, 2002 (5) og The Cystic Fibrosis Foundation i USA,1992 (1),
Kunnskapsbaserte praksisanbefalinger fra The Cystic Fibrosis Foundation i USA, 2008 (3). Det er henvist systematiske
Cochrane-reviews, til utvalgte behandlingsretningslinjer fra Storbritannia og til noen utvalgte studier (ikke systematisk
utvalg).

Ved cystisk fibrose er det dokumentasjon for en naer sammenheng mellom vekst/ernaeringsstatus og
lungesykdom/overlevelse (2;3;6-8). Det er likevel ikke klarlagt i hvilken grad en forbedring av erneringsstatus bidrar til &
oke overlevelse (2). En skandinavisk studie viser at ca.10 % av voksne over 20 &r med cystisk fibrose i Norge har en
(BMI< 18.5). Det samme gjelder Danmark og Sverige (9).

Ved cystisk fibrose kan hvilemetabolismen (REE) vere gkt fra 7-35 % av forventet (2;8). Okningen av REE ved cystisk
fibrose er i hovedsak knyttet til lungeinfeksjoner og redusert lungefunksjon (2;7;8). En gkning av REE inneberer ikke
ngdvendigyvis at det totale energiforbruket er forheyet.

Ca. 85 % av alle med cystisk fibrose har pankreasinsuffisiens (P1). Ved ubehandlet PI kan vere nedsatt til 40-50 % av det
normale (2). Ved optimal behandling med dagens pankreasenzymer kan en forvente & oppnd en fettabsorpsjon pa over 85
% av inntatt fett (10).

Energibehovet ved cystisk fibrose varierer pa bakgrunn av faktorene beskrevet over, betydelig. Det er vanlig & angi
energibehovet som 120 —150 % av estimert energibehov (EAR) for friske personer med samme kjenn, alder og sterrelse
(2;5). Pa individniva kan energibehovet avvike fra dette. Energibehovet méa derfor vurderes pa individuell basis. Vekt og
vektutvikling (og lengde for barn) er det beste grunnlaget & vurdere om energibehovet er i trdd med behov.

Det anbefales internasjonalt tverrfaglige CF-team ved behandlingssteder for cystisk fibrose. Dette for & ivareta en mest
mulig optimal forebyggende oppfolging og behandling (2;11).
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Oppfolging av vekt og lengde

Utvikling av vekt (og lengde/heyde hos barn) er en indikator pa helsetilstand og pé ernaringsstatus. Vekt, og lengde inntil
avsluttet haydevekst, anbefales mélt ved hver kontroll slik at det er mulig & folge utvikling over tid (2;3). Dette bade for &
identifisere eventuell underernzring tidlig og for mélrettet ernaeringsbehandling.

Prosedyre for gjennomforing av veiing og haydemaling vil sikre palitelige data. Dokumentasjon av resultatene er
nedvendig for & kunne folge utviklingen (2;4). Forslag til prosedyre (se side 5).

Regelmessig vurdering av ernaringsstatus for a forebygge underernaring og for rask intervensjon ved fall i
ernzringsstatus er vesentlig(1-3;11).

Manglende vektoppgang, vekttap og underernaring ved cystisk fibrose er gjerne resultat av flere medvirkende faktorer.
Arsaker kan vare forverring av lungesykdom, inflammasjon og akutte infeksjoner, malabsorbsjon, cystisk fibrose relatert
diabetes mellitus, nedsatt inntak p& grunn av anoreksi, gastrointestinale komplikasjoner, depresjon, atferdsproblemer
og/eller kosthold med lavt fettinntak. Mangelfull ernzering kan ogsé bidra til redusert lengde-/heydevekst (stunting). Det
er uansett viktig at mulige arsaker utredes slik at adekvat behandling igangsettes (2;5).

Intervensjonskriteriene i tabellen nedenfor er basert pa europeisk og engelsk konsensus og tilpasset norske forhold. NSCF
har valgt BMI' = 19 som nedre grense i trad med engelske anbefalinger (5;12). Den europeiske konsensusrapporten har
BMI=18.5 som nedre grense (2). Nar det gjelder barn, sé er det gjort en tilnaerming fra % ideell vekt/lengde til
vektpercentil for lengde.

NSCFs anbefaling for ernzringsintervensjon

<2ar 2-18 ar > 18 ar
Trinn 1 . .
- - = Vekt: 10 -97.5 percentilen | Vekt: 10 - 97.5 percentilen BMI= 19 - 25

Kostveiledning for & forebygge for lenede for lenede
ernaringsmangler gde. gee.
Trinn 2 . ,

henvisning il Ethvert tegn pa manglende | Vekt: <10 percentilen BMI < 19 eller
- henvisning t vekst ("failure to thrive”) for lengde eller 5 % vekttap siste 2 mnd

ernzringsfysiolog

vekttap siste 4-6 mnd eller

- vurdere ernzringstilskudd stillestdende vekt over 6 mnd

Trinn 3
Fattond - it ”Failure to thrive” pa tross | Prevd neringsdrikker og Provd nzringsdrikker og
iiof[n al ende ererngss ﬂt ?.k av erneringstilskudd vekt < 10 percentilen for BMI < 19 eller
nteral emzring (nasogastris lengde eller > 5 % vekttap siste 2 mnd

sonde/gastrostomi), evt. kan
parenteral ernering vere
aktuelt.

falt 2 vektpercentiler

The CF Foundation i USA anbefaler at kvinner > 20 &r tilstreber BMI > 22 og at menn > 20 ar tilstreber BMI > 23 (3).

' BMI (body mass index)= vekt i kg/ (hoyde i m)*
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Ernzringsbehandling ved cystisk fibrose

Det anbefales at klinisk ernaeringsfysiolog inngér i bade forebygging og i behandling av cystisk fibrose. Klinisk
ernzringsfysiolog kan gi pasient og familie nedvendig kunnskap om ernaring og naringsmessig behov i ulike
stadier av sykdommen, gi individuell veiledning og intervensjon tilpasset pasientens alder, behov og tilstand
(2;11).

Trinn 1 Optimalisere kosthold for & gke energi- og n&ringsinntak

Ved cystisk fibrose anbefales et normalt, variert kosthold. Ved undervekt, hoyt energibehov eller redusert appetitt,
anbefales & gke fettinnholdet i kosten til 35-45 energiprosent for & ske energiinntaket. Fordeling mellom mettet, enumettet
og flerumettet fett som anbefalt for friske(1-3;13).

Trinn 2 Neeringsdrikker og/eller neringstilskudd for & gke energi- og naringsinntak

Hvis optimalisering av kostholdet ikke er tilstrekkelig, kan naringsdrikker proves (2;12;14). Neringsdrikker ber brukes
pa en méte som gjor at de kommer i tillegg til vanlig mat (2;12). Type naeringsdrikk og mengde ma tilpasses individuelt
pa bakgrunn av malsetning, behov, klinisk tilstand og preferanser. Nar det gjelder behov for pankreasenzymer vises til
eget skriv "Pankreasenzymer ved Pankreasinsuffisiens”.

Trinn 3 Enteral ernaring (evt. parenteral ernaring) for  gke energi- og naringsinntak

Enteral ernaring

Enteral ernzring er vist 4 kunne bedre ernaringsstatus ved cystisk fibrose (15). For noen kan det vare svart vanskelig
eller ikke mulig & oppnd og ivareta en god ernaringsstatus gjennom inntak per os. Da er langtids hjemmebehandling med
kontinuerlig tilfersel av sondeernzring gjennom natten aktuelt. Bruk av natten gjor det mulig a ivareta et normalt
matinntak om dagen. Gastrostomi er & foretrekke (2;12). Ernaringspumpe anbefales. Type og mengde sondelesning
tilpasses individuelt etter mélsetning, behov og klinisk tilstand. Standard sondelesninger med hoy energitetthet (150
kcal/100 ml) kan brukes av de fleste (2;12).

Introduksjon av enteral ernzring ber folges av blodsukkermélinger og behov for insulin ma vurderes (12). Nar det gjelder
behov for pankreasenzymer, se eget skriv ”Pankreasenzymer ved Pankreasinsuffisiens”

Parenteral erngring.

Parenteral ern@ring anbefales vanligvis ikke for lengre tids behandling, men kan vere aktuelt i kortere perioder, f eks
etter tarmkirurgi og for alvorlig syke som venter pé transplantasjon (2).

Tilskudd

Tilskudd av fettleselige vitaminer (A, D, E og evt. K) er nedvendig ved cystisk fibrose. Tilskudd av andre vitaminer,
sporstoffer eller mineraler kan vaere aktuelt hvis inntaket er lavere generelle naeringsanbefalinger (2). Det kan vare aktuelt
med tilskudd av salt i enkelte tilfeller (spedbarn, under opphold i varmt klima) (2;12).

Okonomisk stette til kosthold og nzeringsmidler til medisinske formal:

Cystisk fibrose er en diagnose hvor en kan ha rett til grunnstenad pé grunn av gkte utgifter til kosthold. En kan ogsé ha
rett til skonomisk stette til naeringsmidler til medisinske formal (neeringsdrikker, neringstilskudd og sondeernaring).
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Forslag til prosedyre for vekt- og haydemaling

Pélitelige data forutsetter standardiserte betingelser ved méling av vekt og heoyde.

Hoyde:
Bruk heydeméler pd vegg. Pasienten ma sté rett inntil denne med halene sammen og uten sko. Han/hun skal se
rett fram. Dokumenteres til n&ermeste 0.5 cm.

Vekt:
Vekten méles i undertoy/lett toy. Hvis det ikke er mulig & veie uten ytterligere kler, trekkes vekt av kler fra. Lommer ma
vere tomt. Bleeren ber vere tomt. Dokumenteres til neermeste 0.1 kg

Folgende kan brukes som hjelp til & vurdere vekt av kler.
- jeans 0.6 kg (tendring/voksen)
- t-skjorte/skjorte 0.1 kg (tendring/voksen)



