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Vad menas med mag-tarmbesvar?

De tre vanligaste mag-tarmproblemen som drabbar flickor och kvinnor med Rett syndrom ar
forstoppning, gastroesofageal reflux (GERD eller sura uppstotningar) och uppblést mage.

Forstoppning uppstar nar avforingen ar torr, hard och svar att f ut och kan leda till stort obehag
och smarta. Reflux (uppstotningar) uppstar nar musklerna i nedre delen av matstrupen
(esofagus) inte stings ordentligt efter att mat passerat till magsiacken. Foljden blir att
maginnehéllet kan passera tillbaka upp i matstrupen vilket kan vara smirtsamt, och i extrema
fall leda till skador pa matstrupens slemhinnor. Magsyra kan ocksd komma upp i matstrupen om
magsicken inte toms som den ska. Detta kallas fordréjd magsackstomning. Begreppet "uppblast
mage” anvands for att beskriva en uppsvalld buk i kombination med en kénsla av tryck, mittnad,
obehag och smarta.

Varfor drabbas personer med Rett Syndrom av mag-tarmbesvar?

Eftersom matsmailtningssystemet arbetar tillsammans med kroppens andra system (nerv-,
blodcirkulations-, muskuloskeletala-, andnings- och endokrina systemen) kan stérningar i nagot
av dessa andra system paverka matsmaltningssystemets funktioner.

e Nedsatt tarmrorlighet, nedsatt fysisk aktivitet och biverkningar av olika 1ikemedel kan
leda till att personer med Rett syndrom drabbas av forstoppning.

e Uppstotningar ar vanliga hos personer med nedsatt rorlighet och/eller skolios.

e Tendens att hyperventilera, halla andan och svilja luft kan orsaka uppblast mage.

Smarta, angest och upphetsning kan forvarra dessa problem och ge 6kat obehag. Detta kan i sin
tur orsaka minskad matlust och begransa naringsintaget och leda till simre tillvaxt och nedsatta
kroppsfunktioner.

Hur vanliga ar mag-tarmbesvar vid Rett syndrom?

De flesta personer med Rett syndrom lider av ett eller flera mag-tarmproblem. Ungefar 80 % av
alla med Rett syndrom har forstoppning, drygt 40 % har uppstotningar och cirka 40 % lider av
uppblast mage.

Hur kan dessa akommor hanteras i hemmet?

Enkla forandringar i kost och matningsstrategier kan riacka for att effektivt motverka
uppstotningar, forstoppning och uppblast mage.

For att motverka uppstotningar kan det vara effektivt att 1agga om kosten, sdsom att utesluta mat
som kan leda till uppstotningar (t.ex. citrusfrukter, choklad, koffeinhaltiga drycker, lask).
Familjer bor utesluta ett fodoAmne i taget som misstanks orsaka uppstotningar och utvardera.
Att ge mindre och téitare portioner, kan paskynda matsmaltningsprocessen och férhindra att
magsyra kommer upp i matstrupen. Att gora fodan tjockare med kommersiellt tillgangliga eller
matbaserade fortjockningsmedel (efter konsultation med ldkare eller dietist) kan vara effektivt.
Kroppspositionen nir personen dter ar ocksa mycket viktig. Att sitta uppratt sakerstiller att
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matsmailtningsorganen inte kommer i klam, och gravitationen kan underlitta for mat, vatskor
och matsmaéltningssafter att rora sig i ratt riktning. Om patienten behover ligga ner vid matning
bor sangens huvudinde hojas. Slutligen sa bor matning ske i en miljo som kan bidra till en
positiv matupplevelse. Stress kan stora de normala matsmaltningsprocesserna, sa att skapa en
lugn och trivsam miljo kan vara gynnsamt.

For att behandla forstoppning ar fibrer, vatska, fysisk aktivitet och rutiner viktiga inslag i
familjens hantering av &komman. Det dagliga rekommenderade fiberintaget ar ~14—25 g
beroende pa dlder. Fiberrik mat (t.ex. fullkornsflingor och brod, gronsaker, baljvaxter, frukt och
torkad frukt) har en naturligt laxerande verkan och bor ingé i kosten. Det dr mycket viktigt att
personen far i sig tillrackligt mycket vitska. Vid hyperventilering eller salivlickage, eller om
personen tar laxeringsmedel, bor vitskeintaget vara hogre for att kompensera for
vatskeforlusten. Att halla igdng rorlighet och utféra nagon sorts regelbunden fysisk aktivitet kan
lindra forstoppningssymtomen. Slutligen hjalper det att etablera regelbundna toalettrutiner for
att stilla in kroppens interna klocka for tarmtémning. Det ar bést att ga pa toaletten inom en
halvtimme efter méltiden, néar avforingen ror sig snabbare som svar pa att magmusklerna stracks
ut. Livsstilsforandringar for att hantera forstoppning kan ocksa lindra uppbléast mage.

Finns det nagra etablerade behandlingar/omvardnadsalternativ?
De minst invasiva alternativen 6verviags alltid som forsta atgird.

Symtom pa forstoppning innefattar minst tva av foljande: anstrangning vid minst 25 % av
tarmtomningarna, klumpig eller hard avforing vid minst 25 % av tarmtémningarna, en kinsla av
ofullstdndig tomning vid minst 25 % av tarmtomningarna, en kinsla av stopp/blockering i nedre
delen av tjocktarmen vid minst 25 % av tarmtomningarna, manuella atgiarder for att underlitta
vid minst 25 % av tarmtomningarna, och/eller farre adn tre tarmtémningar per vecka.

Det finns manga symtom som kan tyda pa uppstétningar. Dessa kan inkludera: viktminskning
trots god aptit (i samband med andra symtom), sur andedrakt, rapningar, regelbundna
krakningar, matvagran eller repetitivt tuggande med en ovilja att svilja, hosta efter méltider,
allminna andningsproblem, beteendeproblem under eller precis efter maltider samt fratskador
pa tinderna. Diagnosen stills utifrdn den sammantagna symtombilden.

Symtom pa uppblést mage inkluderar smarta i buken i kombination med spanningar i
bukomradet. Det kan vara nodvéndigt att fysiskt underséka buken och att observera
andningsmonstret for att avgora om personen sviljer luft eller haller andan, vilket kan bidra till
uppblast mage.

En ldkare kan ta ytterligare tester for att bekrafta uppstotningsdiagnosen, sdsom pH-maétningar
eller en mag-tarmendoskopi. Vid forstoppning kan lakaren ordinera att tarmrorelserna halls
under uppsikt, samt en bukrontgen.

Vilka behandlingsalternativ finns det?

Vissa matsmaltningsproblem kan latt dtgdardas genom omlaggning av kosten, justering av
kroppsstillning eller miljo vid matning (se avsnittet om hur dessa &kommor kan hanteras i
hemmet). Om enkla strategier inte fungerar kan ladkemedelsbehandling eventuellt hjilpa.
Medicinsk bedomning behovs for att avgora om likemedel ar att rekommendera.

Mot forstoppning rekommenderas fiberrika tillskott sdsom loppfron och Benefiber for att 6ka
avforingens omfang, forutsatt att personen far i sig tillrackligt med vatska. Osmotiska
laxeringsmedel sasom Laktulos, Klyx och Polyetylenglykol kan anviandas for att ge mjukare
avforing som ar lattare att fa ut. Smorjande laxeringsmedel ar oljebaserade och ger avforingen en
hinna som gor den lattare att fa ut. Stolpiller kan hjilpa. Vid svéarare forstoppning kan ett
lavemang anvandas for att spola in vitska i tjocktarmen, vilket leder till kraftiga
muskelsammandragningar.
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Vid uppstotningar finns det tva huvudsakliga kategorier av 1akemedel. I den forsta kategorin
ingdr lakemedel som minskar magens syraproduktion. De innehéller bland annat
protonpumpshidmmare och H2-blockerare eller H2-receptorantagonister. Likemedel i den andra
kategorin okar frekvensen och styrkan av muskelsammandragningarna i matsmaltningssystemet.
Dessa innehaller bland annat prokinetiska substanser sdsom Domperidon, ldga doser
Erytromycin och Betanekol (avregistrerat i Sverige).

Om uppblést mage orsakas av stora mangder gas kan ladkemedel sdsom Dimetikon/Dimor lindra
symtomen genom att minska ytspanningen i gasbubblorna. Om angest eller oro ar en bidragande
faktor kan serotoninaterupptagshammare hjilpa. Behandling med lakemedel har dock vanligen
en begrinsad verkan mot uppblast mage hos personer med Rett syndrom.

I vissa fall kan det bli n6dvandigt att operera. En fundoplikation kan vara effektiv for behandling
av uppstotningar. Den 6vre delen av magsicken laggs runt den nedre matstrupsianden och sys
fast, vilket hindrar magséacksinnehallet fran att komma upp igen. Vid svar forstoppningen dar
tarmen blir igensatt kan avforingen avlagsnas under narkos. Slutligen kan gastrostomi utforas
om magen ar valdigt uppblast och leder till stort obehag for att sldppa ut luften som byggs upp i
magsicken.

Vilken uppfoljning behovs?

En lakare bor skriva ut den liagsta likemedelsdosen for att fa symtomen under kontroll och
potentiella effekter bor hallas under uppsyn. Om symtomen kvarstar efter behandlingen, eller om
buksmairtorna och spanningarna ar svira kan matsmaltningsproblemen bero pa nagot annat dn
Rett syndrom och kan tyda pa andra komplikationer. En noggrann likarundersokning kan
diagnostisera/utesluta andra mojliga orsaker.
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Se ocksa riktlinjerna for mag-tarm problem pa https://rett.telethonkids.org.au/resources/guidelines-and-
reports/
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