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Ndaring
Patientens hilsa och vilmaende beror i stor utstrackning pa deras kost. Naringsbrist och
tillvaxthdmningar ar vanligt forekommande vid Rett syndrom [1], [2].

En rad olika orsaker kan ge upphov till dessa tillstand:

- Hog energiférbrukning och behov kopplade till specifika tillstdnd (i synnerhet i samband
med vissa storre ortopediska operationer).
. Atsvarlgheter kopplade till:
Svarigheter att ata och dricka sjalvstandigt
- Nedsatt munhalsa
- Svag tuggformaga pa grund av stelhet i kikmusklerna (tuggmuskler)
- Svarigheter att svilja
- Sensoriska atsvarigheter som leder till att patienten reagerar negativt pa att ata
och/eller dricka, vilket forsvarar intag av mat och/eller dryck
- Att maltiden tar lang tid p.g.a. dtsvarigheter.

Matsmaéltningsproblem stor dtandet, i synnerhet gastroesofageal reflux (GERD/uppstétningar),
uppblast mage och forstoppning.

Ndringsintaget maste utvarderas
+ Barn

Det ar av yttersta vikt att dokumentera barnets viktkurva (varje ménad) och langd
(arligen). Om viktokningen verkar ha stannat av eller minskat ar det ett tidigt tecken pa
naringsbrist. Om langdtillvaxten saktar ner finns det anledning att misstanka kronisk
naringsbrist. Ungefar 50 % av alla personer med Rett syndrom ar kortvuxna jamfért med
genomsnittet. Denna skillnad blir allt storre med aren [3].

Vikt- och langdindex (raknas ut med formeln vikt x 100/standardvikt for barnets langd)
bor ligga mellan 90 och 110 %. Om indexet ligger under 9o % foreligger risk for
naringsbrist.

e Vuxna

Varningssignaler ar viktnedgéng med 5 % under en ménad eller med 10 % pa 6 manader
samt BMI under 18,5 kg/m?2..

Ndringsbehov hos patienter med Rett syndrom
Naringsbehoven kan variera kraftigt fran person till person.

Personer med Rett syndrom forefaller ha stort naringsbehov och manga flickor lider av
naringsbrist trots att personerna i deras néarhet rapporterar att de har god aptit. [2]

Cirka 80 % av foraldrarna uppskattar att deras barn fér i sig tillrackligt med néring trots att de ar
undernarda. [1]
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Det finns ett antal hypoteser gillande denna motstridighet, vilka dock inte har kunnat bekriftas.
Exempel pa hypoteser ar 6kad energiforbrukning vid spasticitet och stereotypier.

I andra fall medfor dtsvarigheter att personen inte kan fa i sig tillrackligt med mat for att tillgodose
sina naringsbehov. Orsakerna till naringsbristen maste kartlaggas sa att de kan behandlas om s ar
mojligt, och naringsintaget maste forbattras med berikad kost.

Energiberikad kost

Tillsatts i maltider for att koncentrera kalorierna i sma volymer sa att &ven sma portioner
innehéller mer kalorier:

Vi kan tillsitta proteiner med hjilp av Vi kan ocksa ge de hogenergi- och
kondenserad mjolk, mjolkpulver, ost, proteintillskott som produceras av
mjolkersiattning som dryck, dgg, sylt, tonfisk- likemedelsindustrin. Dessa siljs
eller laxsmulor som efterriitter, soppor, puréer,
fruktsaft, proteinpulver och
Vi kan tillsiitta fett med hjilp av smor, maltodextrin
margarin, olja, gridde, chokladpaligg,
jordnotssmor, mandelsmor...
Energiberikade
Vi kan tillsitta kolhydrater med hjilp av: drycker
stirkelse, kakor, smulpajer, mandelmjol, (mijolk. fruktiuice)

noé6tmjol, strobrod

Specifika behov

Benskorhet ar mycket vanligt bland personer med Rett syndrom [4]. Naringsstatus samt intag av
kalcium och vitamin D ar viktiga for att motverka detta [5]. Brist pa D-vitamin kan leda till
benskorhet. Det kan vara av godo att servera fet fisk en eller tva ginger i veckan samt att ge
patienten D-vitamintillskott.

Kalciumbrist kan ha flera orsaker men kan uppkomma eller forvarras av otillrackligt intag [3]. Det
ar viktigt att patienten far i sig mjolkprodukter tre ganger om dagen och att intaget hélls under

uppsyn.
Anpassa matkonsistensen efter patientens tuggférmaga
En del personer med Rett syndrom blir snabbt uttrottade nir de ater pa grund av stelhet i

kakmusklerna, vilket leder till svag tuggformaga.

Det gar att anvianda en matberedare, alternativt en blender, eller pa annat séatt bereda maten i
puréform eller mos for att undvika att patienten sitter i halsen, for att minska smarta i samband
med matsmaltning samt for att forbattra patientens matupplevelse.

Mald mat kan vara basta konsistensen vid sviljsvarigheter.

Hackad mat:

Denna konsistens ges till patienter som har svag tuggforméga, men som har laterala tungrorelser
och inga sviljsvarigheter. Kott ska vara hackat och gronsaker krossade. Ibland bor smé gryn sasom
ris, mannagryn, vissa pastaprodukter, linser och artor undvikas eftersom de ar svara att samla och
halla ihop i munnen. Alla efterritter ar tillatna, med undantag for frukt som ar for hard att tugga.

Mosad mat:

Denna konsistens ar anpassad for personer med Rett syndrom
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- som har sviljsvarigheter
- som inte tuggar och inte kan rora tungan i sidled (inte har laterala tungrorelser).

Maten maste finmalas separat. Bredbar ost maste blandas med puréer eller soppor for att inte
fastna pa slemhinnan.

Rekommenderade efterratter ar: mosad farsk frukt, appelmos, mjolkefterratter med eller utan
starkelse, eller andra bakverk som innehaller ndgon slags bindemedel

Undersok foljande mojliga anledningar till atsvarigheter

- Smiarta i tinderna, ortopedisk smarta, smarta kopplad till benskorhet

- Sensoriska dtsvarigheter. Logopedbehandling kan hjilpa.

- Matsmailtningsproblem, framforallt gastroesofageal reflux, uppblast mage och
forstoppning. Dessa uppskattas drabba 74 % [6] och systematisk kartlaggning och
behandling ar nodvandig.

Om atsvarigheterna blir kvarstdende kan sondmatning komplettera eller ersiatta niaringsintag via
munnen. Oftast sker detta genom en gastrostomikateter, och i vissa fall anvinds en nasogastrisk
sond. Atgirden leder till forbattrad tillviixt och viktokning. [7]

Gastrostomi ar alltid resultatet av ett kollegialt och 6msesidigt beslut dir patienten, deras familj
och ldkare ar delaktiga.

Vatska

Personer med Rett syndrom har ofta svarigheter med vatskebalansen, antingen pa grund av
otillrackligt vatskeintag (p.g.a. att de inte vill eller kan dricka sjilva) eller okad vatskeforlust (p.g.a.
hypertermi, salivlackage, krakningar, diarré, hog temperatur).

Praktiska rad
« Erbjud dryck under och mellan méltider.

Vatten ar den enda drycken som ar nédviandig, men en del personer med Rett syndrom
tycker inte om vatten eftersom det kan ge for lite sensorisk information (smak, konsistens,
distinkt temperatur).

Forslag:

« Smaksatt vatten, ortte, kolsyrad dryck, fruktjuice, mjolkdrycker, te, kaffe, cikoria, smoothies,
yoghurtdrycker eller salta drycker sdsom soppa, gronsaksbuljong...

« Samtliga av dessa drycker kan serveras vid olika temperaturer (varma drycker uppskattas
ofta) och/eller fortjockade med starkelse eller i geléform genom tillsatt agar eller gelatin,
sarskilt for personer med sviljsvarigheter.

Ett multidisciplinart tillvigagéngssatt kravs for att forhindra och bekdmpa riskfaktorerna. Detta
tillvigagingssatt bestar av "behandling och omvardnad”.

Teamet bor besté av logoped, gastroenterolog samt dietist, specialiserad inom
utvecklingsneurologiska funktionsnedsattningar.

Nutrition utgor en av de viktigaste behandlingsaspekterna vid Rett syndrom som far alltfor lite
uppmarksamhet. Ett tillrackligt naringsintag ar grunden som mgajliggor alla andra terapiformer.

Problem med nutrition ar ett bekymmer for hela familjen, som kan f till f61jd att maltiderna tar
alldeles for mycket tid i ansprak.
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