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Vad menas med tillvaxthamning?

Ett gott naringsintag ar viktigt for att bygga upp uthéllighet, stirka immunforsvaret och
uppratthalla en halsosam livsstil. For god nutrition kravs ett tillrackligt naringsintag, effektiv
nedbrytning och upptag av naringsdmnen (matsmaltning) och en effektiv forbranning av
naringen (metabolism). Matintaget bor forse kroppen med tillrackliga mangder
makronaringsamnen (kolhydrater, proteiner och fetter) och mikronaringsamnen (vitaminer och
mineraler).

Varfor drabbas personer med Rett syndrom av tillvaxthadmning?

Tillvaixthamning ar ett stodjande diagnoskriterium for Rett syndrom vilket oftast tar sig uttryck i
en langsammare tillvaxt av huvudomfang samt langd och vikt for alder. Svarigheter att ata, svilja
och att bryta ner maten kan gora det svart att fa i sig tillrackligt med naring. Maltiderna kan vara
ldnga och innebira mycket stress. Manga familjer uttrycker oro for att deras barn inte far i sig
tillrackligt med vitska, i synnerhet p.g.a. att salivlickage och hyperventilering kan 6ka
vatskeutsondringen. Foljande faktorer kan paverka tillviaxten:

e Aptiten kan paverkas av mediciner som anvinds for att behandla andra tillstdnd (aptiten
kan bade 6ka och minska).

e Munnens sensorik kan paverka hur personen reagerar pa smak, konsistens eller
temperatur pa mat och dryck.

e Att tugga kraver muskelkoordination, och en del personer har svart att forflytta mat med
tungan. Tandgnissling (bruxism) ar vanligt forekommande och nedslitna tandytor ger
minskad formaga att mjuka upp maten innan den sviljs.

e Sviljsvarigheter kan leda till kviljningar eller hosta vid dtande eller drickande, och 6ka
risken att mat/dryck hamnar i lungorna och att luft kommer ner i matstrupen. Detta kan
leda till 6kad risk for infektioner i luftvigarna. Forandrade andningsmonster, sisom att
hélla andan eller hyperventilera kan ocksa stora denna process.

e Nedsatt kroppshéllning kan klamma ihop och blockera matsmaltningsorgan. Till exempel
kan skolios gora det svart att halla en uppratt kroppsposition.

e Manga personer med Rett syndrom kan inte dta sjilva och maste forlita sig pa att andra
forser dem med mat/dryck.

Hur vanligt ar tillvaxthamning hos personer med Rett syndrom?

Manga personer med Rett syndrom ar underviktiga i férhallande till sin 1angd och alder, &ven om
det finns en liten andel som har 6vervikt. Svarigheter kopplade till &tande och naringsintag ar
vanliga. Ungefar 25 % hostar regelbundet nar de dter eller dricker och i Australien far cirka 20 %
av personerna med Rett syndrom en del eller all sin niring genom sondmatning (gastrostomi).

Hur kan familjer hantera detta i hemmet?

For att forbattra halsan vad géller niring hos personen med Rett syndrom kan narstdende
overviga att anpassa kosten eller strategier for att underlétta dtandet. De kan till exempel
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erbjuda sma, frekventa mal for att ova dtformagor samtidigt som maltiden blir mer hanterbar.
Kiakstod kan underlitta for personen att tugga. Att anpassa matens konsistens kan gora det
lattare att svélja och gora det mindre anstriangande att tugga. Att servera favoritratter kan 6ka
aptiten och motivationen att dta. Speciella redskap (t.ex. matningsflaskor) kan gora det lattare for
personen att dta pd egen hand. Fysiska eller verbala signaler kan leda till 6kad delaktighet vid
maltiden vilket gor det till en social och njutbar upplevelse. Familjer bor halla andningsmonster
under uppsikt och erbjuda mat nar andningen ar stabil for att minska risken for aspiration. En
uppratt kroppsposition med stod vid behov kan gora det lattare for maten att passera igenom
matsmaltningssystemet.

Finns det nagra etablerade behandlingar/hanteringsalternativ?

Det finns en rad olika behandlings- och kompensatoriska alternativ beroende pa personens
behov. Flera olika behandlingsvigar kan foreslés utifran kartlaggning: okat kaloriintag,
omlaggning av kost och matningsstrategier, samt alternativ for sondmatning.

Vilka alternativ finns inledningsvis?

Om patienten har ett ldgt kroppsmasseindex (BMI) eller far medicin mot epilepsi kan ldkaren
begara ett blodprov for att undersoka personens mikronaringsnivaer. Svarigheter att dta och
dricka kan utvarderas av en logoped som undersoker patientens formaga att ata, tugga och svilja.
En rontgenundersokning som kallas videofluoroskopi anvands for att observera
sviljmekanismerna och hur de andra organen i 6vre delen av matsméltningskanalen fungerar.
Detta dr en effektiv metod for att uppticka aspiration, samt for att bedoma om sviljningen kan
forbattras genom att anpassa matens konsistens.

Lakare eller dietister kan ge rad om en rimlig malvikt for personer med ett syndrom och sirskilda
tillvaxtkurvor for Rett syndrom finns nu tillgdngliga. Vid undervikt bor kaloriintaget 6kas sa att
personen kan na sin malvikt. Detta kan astadkommas genom att komplettera kosten med
narings- och kaloririk kost (brod, flingor pa sadesslag, pasta, torkad frukt, mjolkprodukter,
baljvaxter, oliver, avokado o.s.v.) Kaloririka naringstillskott som ar anpassade efter personens
alder kan ockséd anvindas, men endast pa inrddan av en dietist. Kostomlaggningar eller
anpassningar av matningsrutiner kan ocksa hjilpa (se avsnittet om hantering i hemmet).

Om forandringar av kost och matningsstrategier inte forbattrar naringsintaget kan olika
alternativ av sondmatning provas. Naringsdmnena ges da genom en slang som kopplas direkt till
magsicken, tolvfingertarmen eller tomtarmen (vilken ar en del av tunntarmen). Sondmatning
kan fungera bra for personer som inte okar i vikt trots ett 6kat kaloriintag, som har svart att
koordinera de muskler som anvinds for att svilja, som upplever maltidssituationen som
obehaglig eller stressande eller som tar ovanligt 1ang tid pa sig att dta. Sondmatning kan ocksa
minska tiden som kravs for en maltid, och samtidigt sakerstélla att personen far i sig de
naringsamnen som behovs.

Det finns tre huvudsakliga typer av sondmatning. En nasogastrisk sond fors in genom nisan ner i
magsicken men ska endast anviandas under korta perioder. En gastrostomisk sond, eller G-sond,
fors in i magsicken antingen perkutant (en perkutan endoskopisk gastrostomi, PEG) eller genom
ett kirurgiskt ingrepp. En gastrojejunostomi, eller PEG-J, ar en sond som placeras i tunntarmens
tomtarm genom gastrostomi eller ett kirurgiskt ingrepp. Det senare alternativet anviands sillan.

Vilken uppfoljning behovs?

Rekommendationen ir att nutritionsstatus och matsmaltningssystemet undersoks var sjatte
maéanad for barn under 12 &r och minst en ging om aret for tonaringar och vuxna. Dessa
undersokningar bor innefatta att viga samt mata langd- och BMI-, bedoma munhélsan, samt att
kartlagga vardagskost, 4tformaga och svarigheter. I detta ingar ocksa att undersoka hur lang tid
det tar for patienten att ata, tugga och svilja, deras formaga att dta sjilva, att f6lja upp nya
matningsstrategier, samt blodprover for att mata blodets kemiska komponenter och se hur
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organen fungerar. Eftersom familjer och assistenter ar de som bist kdnner patienterna ar deras
information mycket viktig for ldkare och dietister nar de ska foresla optimala matningsupplagg
och behandlingar.

Vid sondmatning ska patienten héllas under uppsikt for att se om nagra komplikationer uppstar
sdsom hudirritation runt 6ppningen, sondlackage, forflyttning av sonden samt biverkningar
sdsom sura uppstotningar. Blodprover for att kontrollera blodets kemiska sammansattning och
mikronaringsamnen bor tas regelbundet om personen far minst 50% av sitt dagliga naringsintag
genom sondmatning. Foraldrar kan behova emotionellt och praktiskt stod for att anpassa sig till
att dottern (eller sonen) ska fa sin naring genom sondmatning.
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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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