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Forandringar sedan foregaende version

Verksamhetstillhérighet &ndrad. Uppdaterad text under rubrik Bakgrund
och syfte.

Bakgrund och syfte

| Sverige finns drygt 800 patienter med cystisk fibros (CF), varav cirka
65 % &r vuxna (>18 ar.) Enligt nationella och internationella riktlinjer
bor alla patienter med CF kontrolleras minst en gang/ar vid ett CF-center
samt ga pa regelbundna besok pa CF-centrat eller hemorten. Det finns
fyra CF-centra i Sverige (Goteborg, Lund, Stockholm och Uppsala). |
Goteborg ar varden uppdelad i en barnmottagning pa DSBUS och en
vuxenmottagning pa Lungmedicin/Sahlgrenska. Vid behov av sluten
vard laggs vuxna patienter med CF i forsta hand in pa medicin- och
lungavdelning 19-32. For 6ppenvardsmottagningen CF finns en separat
journal (LUNGO02) som ar registrerad som ett enda vardtillfalle under
Lungmedicin och alla personalkategorier skriver i samma journal.

Nastan all uppfoljning sker polikliniskt. Patienterna skoter sjélva
intravenos antibiotikabehandling i hemmet. Slutenvard kan behovas vid
till exempel antibiotika-start vid misstankt lakemedelsoverkanslighet, vid
akuta luftvagskomplikationer sasom hemoptys och pneumothorax, i
samband med kirurgiska ingrepp sasom Port-a-Cath inldggning och
gastrostomi och vid avancerad sjukdom med behov av syrgas och Bi-
level samt vid akuta buksmartor.

Vid vard pa annan sjukvardsinrattning for akuta komplikationer bor CF-
centrat kontaktas for gemensam handlaggning. For mer medicinsk info se
Rutiner pa hemsidan och information pa Arbetsgruppen for Cystisk
Fibros hemsida.
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Forutsattningar

Léakare och sjukskéterskor inom Cystisk fibrosmottagning Sahlgrenska,
sektion Lungmedicin, verksamhet Specialistmedicin, Omrade 6,
Sahlgrenska Universitetssjukhuset ansvarar for att utfora arbetet enligt
géllande rutin.

Sektionschef och vardenhetschef ansvarar for att rutinen ar kand och
foljs.

Verksamhetschef ansvarar for att rutinen finns och foljer gallande
forfattning/lagar.

Avgransningar

Inskrivning till sluten vard

Vid inskrivning bor patienten fa enkelrum, dels pa grund av infektion
med resistenta bakterier, dels for att inhalationsterapin och
andningsgymnastiken ska kunna genomféras optimalt.

Man ska aldrig lagga tva CF patienter pa samma rum, detta for att
minska risken for dverforing av bakterier mellan patienterna. Alltid
enkelrum om patienten &r infekterad med vissa multiresistenta bakterier
sdsom Burkholderia cepacia, resistenta J stammen av Pseudomonas
aeruginosa eller Mycobacterium abscessus.

Utforande

Infektion

Okade luftvagssymtom som hosta, 6kad slemproduktion, feber,

hemoptys orsakas nastan alltid av infektion. Ta sputumodling, ange att
det galler patient med CF pa remissen. Ta blodgaser vid behov, och gor
rontgen vid misstanke pa pneumothorax eller atelektas. Satt in antibiotika
pa symtom och/eller forsamrad spirometri. Feber eller CRP-stegring
behover inte finnas, man kan ha en ganska omfattande
bronkvaggsinfektion och inflammation utan sa mycket fynd pa rontgen
och utan CRP-stegring.

Antibiotikabehandling

Vid val av antibiotika tas hansyn till fynd i tidigare odlingar, eventuell
lakemedelsoverkanslighet och tidigare antibiotikaval. Resistensmonster
kan ge végledning men avgor inte val av preparat. Patienten vet ofta sjalv
vad som brukar hjalpa bast och vilka biverkningar som de olika
preparaten ger. Som rutin och for att minska risken for
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resistensutveckling ges en kombination av tva antibiotika; till exempel
tobramycin kombinerat med ceftazidime, meropenem,
piperacillin/tazobactam eller aztreonam i hoga doser och har da vanligen
effekt dven pa resistenta bakterier.

Forsta antibiotikadosen ges alltid pa sjukhus. Observera att for
Tobramycin krévs oftast en hogre dosering &n vad som anges i FASS.
Titta pa tidigare tobramycinkoncentrationer och doser, 6 mg/kg/dygn kan
vara en lamplig startdos om det ar forsta gangen tobramycin ordineras.
Tobramycin ges vanligen en gang/dygn och koncentrationsprov tas 8
timmar efter avslutad infusion pa dag 3 och upprepas inte om vardet &r
bra, tidigare/upprepade koncentrationer tas vid behov (se separat
styrdokument).

Vid tre-dos administration tas tobramycin-koncentration vid fjérde till
sjunde dosen, direkt fére samt en timme efter avslutad infusion och ej ur
samma infart som antibiotikan givits. Serumkoncentration bor vid tre-
dos ligga vid det dvre intervallet med forprov <2 mg/ml och efterprov 7—
12 mg/ml (forsiktighet dock vid tata behandlingar och nedsatt horsel).
Titta pa tidigare dosering! Oka dosintervallet vid hogt férprov och
normalt efterprov. Vid nedsatt horsel och behov av tata kurer kan till
exempel tva olika betalaktamantibiotika anvandas eller ett
betalaktamantibiotika kombineras med Kolistimetat i.v. (dock ocksa
nefrotoxiskt). Ett annat alternativ & kombination med inhalerad
antibiotika.

Manga patienter har Port-a-Cath for i.v. infusion och denna kan i nodfall
aven anvandas for provtagning om patienten ar mycket stickradd eller
svarstucken. Enklast for patienten &r att fa antibiotikan via
fardigblandade system, sa kallad homepump eller intermate.

Recept

Recept skrivs och bestallning gors hos APL. GI6m inte recept pa Heparin
till de patienter som hepariniserar sin Port-a-Cath och férskrivning av
natriumklorid, for spolning av iv infart, via Sesam LMN. Perifer nal
behover inte hepariniseras och ej rutinmassigt bytas efter visst antal
dagar.Vanlig dosering &r: Ceftazidim 2—-3 g x 3, Piperacillin/Tazobactam
4-6 g x 3, Meronem 2 g x 3, Azactam 2-3 g x 3.

Recept Heparin 100 IE/ml foér deponering i Port-a-Cath, 10 x10 ml.

Forskrivning av forfyllda NaCl sprutor (10 eller 20 ml) gors i
SesamLMN och patienten bestéller hem via Skdvde depan (vid akut
behandlingsstart kan sprutor lamnas ut av CF-mottagningen).
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Slemldsande behandling

Slemldsande behandling per oralt dkas vid behov: T Bisolvon 2-3 x 3, B
Acetylcystein 1-2 x 3. Forsiktighet med Bisolvon vid ulcus och vid
storre hemoptys.

Inhalation av luftrérsvidgande och slemlosande lakemedel

Majoriteten av patienterna inhalerar luftrérsvidgande
pulver/spray/losning foljt av hyperton NaCl 3-6 % integrerat med PEP
och slemmobilisering/evakueringstekniker. Andra alternativ ar
Pulmozym, nebuliserat N-Acetylcystein eller Bronchitol kapslar. Vid
okad infektion kan luftvagarna vara lattirriterade och hyperton NaCl/ N
Acetylcystein kan behdva spéadas for att reta mindre.

Obstruktivitet

Behandlas pa sedvanligt satt. Viss forsiktighet med kortison med tanke
pa den starkt 6kade risken for CF-relaterad diabetes. Manga patienter har
mycket god effekt av kortison i akutskedet, dels som
inflammationshamning, och dels for att lindra biverkningar av intravends
antibiotika.

Slemavldgsnande atgarder

Innefattar andningsgymnastik med huffning, autogent drénage och andra
slemmobiliserande andningstekniker, dranageldgen, PEP-
mask/munstycke, OPEP (oscillerande PEP) med mera. Fysioterapi bor
ges 2 ggr dagligen och aven pa helger. Undvik immobilisering pa
sjukhus. Bi-level kan anvandas for slemmobilisering samt for
andningsmuskelvila vid avancerad sjukdom och for ventilationshjélp vid
andningssvikt.

Feber utan dkade luftvagssymtom

Kan orsakas av till exempel virusinfektion, mononukleos eller infektion i
port-a-cath (blododla bade fran port och perifert blod for svamp och
bakterier).

Elektrolytrubbning

Ar vanligt vid intensiv svettning, krakning eller diarréer. Vid CF &r
klorid och bikarbonattransporten 6ver cellmembranet stérd, kloridhalten i
svett ar kraftigt okad.
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Hemoptys

som strimmor av blod i slemmet eller nagra tsk/msk &r vanligt och oftast
tecken pa infektion och bor da behandlas med antibiotika enligt ovan.
Den kroniska infektionen bidrar till kérlproliferation. Ge Konakion 10
mg i.v. och Cyklokapron vid behov (OBS tromboembolism beskrivet
som ovanlig biverkan, risk for propp i port-a-cath vid langvarig
cyklokapronbehandling).

Livshotande hemoptys

vid CF ar mycket ovanligt, kraver IVA vard, intubation och bronkoskopi
for avstangning av blédande lunga/segment. Bronkialartdrembolisering
kan bli aktuellt. Vid stdrre hemoptys (>250-300 mi/24 timmar),
recidiverande mattliga hemoptyser (0,5-1 dl) och/eller gravt nedsatt
lungfunktion eller blédning som ej stoppar bor CT-angiografi med
protokoll for kronisk lungemboli goras for kartlaggning av
bronkialartarer och blédningskalla.

Thoraxradiologi utfér och granskar CT-angiografi och bakjour pa
neurointervention kontaktas for att diskutera bronkialartdrembolisering.
Sallan indicerat med bronkoskopi. Fortsétt ordinarie medicinering
fransett forsiktighet med acetylcystein, bisolvon och pulmozym i
inhalationslésningen, ersatt volymen med NaCl 9 mg/ml. Hyperton NaCl
kan behdva spadas for att inte reta. Undvik kraftig motstandsandning och
mandvrar som leder till kraftig hosta under pagaende hemoptys. (Se dven
Lungmedicin - Hemoptys — Medicinsk rutin).

Sponta ntpneumothorax

Forekommer framfor allt vid avancerad sjukdom och ska alltid
handlaggas i samrad med lungléakare och CF ldkare. Forutom riktad
behandling mot pneumothorax ska antibiotika enligt senaste odling samt
adekvat smértlindring séttas in. Alltid inlaggningsfall. VVanligen drén,
Tru-close kan mgjligen fungera vid iatrogen pneumothorax efter port-a-
cath inlaggning

Okad bldédningsrisk

Vid avancerad leversjukdom eller svart lungsjuka patienter med téta
antibiotikakurer. Kontrollera blédningsprover infor operativt ingrepp och
Overvag att ge 10 mg Konakion iv om PK &r forhojt alternativt start av
Konakion inj l6sning 10 mg x 1 p.o. en vecka fore planerat ingrepp.

T Menadion (licens krévs) ar alternativ for p.o. bruk.
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Buksmartor
Manga tankbara orsaker!

Foljande problem ar vanligare vid CF &n hos normalpopulationen:
Pankreatit (ses 1 princip aldrig hos pankreasinsufficienta men daremot
hos pankreassufficienta och kan forega utveckling av insufficiens),
gastroesofageal reflux, gallsten, njursten, invagination, distal intestinalt
obstruktionssyndrom (DIOS, se separat styrande dokument) och
Clostridium difficile-infektion sekundart till antibiotikabehandling
(behdver inte ha diarré!).

e Behov av justering av pankreasenzymer (anamnes)?

e Bridileus eller malabsorption av gallsyror till féljd av
operation/resektion av distala tunntarmen pa grund av
mekoniumileus i nyfdddhetsperioden?

o Celiaki?

e Laktosintolerans?

Kirurg- och/eller gynekolog-konsult vid behov.

Sévning av CF patient ar risknarkos, speciellt vid

svar lung- eller leversjukdom

Inhalationer och slemmobilisering, helst tillsammans med CF
fysioterapeut, fore och efter narkos. Kontakta alltid CF kunnig lakare vid
svara bukproblem.

Leversjukdom

Leversteatos, latt forhéjning av leverenzymer och diskret periportal
leverfibros &r vanligt vid CF medan avancerad symtomgivande
leversjukdom &r ovanligt. Enstaka patienter har genomgatt
levertransplantation.

Hematemes kan forekomma vid duodenal-ulcus eller levercirrhos och
esofagusvaricer. Leukopeni och trombocytopeni ses vid mjaltférstoring
med konsumtion av blodkroppar vid portal hypertension.

Nutrition och CF-relaterad diabetes

Det basala energibehovet kan 6ka till 200 % vid infektion. Dietistkontakt
och vid inneliggande vard hjalp av personal pa avdelningen for 6versyn
av kosten. Ge energitat kost och vitamintillskott (ADE och vid behov K).
Extra olja pa maten, essentiell fettsyrebrist forekommer. Ge
naringsdrinkar och vid behov enteral nutrition med sondnéring via
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nasogastrisk sond eller via gastrostomi (OBS enzymtillskott krévs till all
fettinnehallande foda).

Overvag tillfallig behandling med till exempel Intralipid for korrektion
av essentiell fettsyrebrist i samband med i.v. antibiotikabehandling (start
efter 1-3 dagars antibiotikabehandling).

Stotta med parenteral nutrition, till exempel Smofkabiven med tillsatser,
vid behov.

Nedsatt glukostolerans forekommer hos 35 % och CF-relaterad diabetes
hos 25 % av de vuxna patienterna och orsakas av bindvévs- och
fettomvandling av pankreas med sekundér 6-cellspaverkan. Det finns
aven hallpunkter for primar CF defekt i 6-cellerna. Vid CF-relaterad
diabetes foreligger en insulinbrist men medfor i princip aldrig ketoacidos
som vid typ 1 diabetes och §-cells antikroppar saknas. Betraffande dieten
prioriteras CF-sjukdomen framfor diabetes-sjukdomen och patienten ska
fortsatta med en modifierad CF diet. For patienter med nedsatt
glukostolerans kan insulin behdvas i samband med intravends eller
enteralt nutritionstillskott. For enstaka patienter med starkt nedsatt
lungfunktion kan en plotslig 6kning av kaloritillskottet medfora
koldioxidretention.

Kontakt

Pa dagtid/jourtid gar det bra att soka CF-lakare for diskussion. Vid behov
gar det aven att soka CF-lakare pa barnkliniken. Tel till Cystisk
fibrosmottagning vuxen Sahlgrenska samt till Allergi- lung- och Cystisk
fibrosmottagning barn hittas i telefonkatalogen.

Avsteg fran rutin

Medvetet avsteg fran rutin dokumenteras i journalsystemet om rutinen ar
kopplad till patient. Ovriga orsaker till avsteg fran rutinen rapporteras i
MedControl PRO, déar aktuell linjechef ansvarar for utredning, atgard och
uppfoljning.

Uppfoljning

Uppfdljning, utvardering och revidering av rutindokumentet ska ske vid
behov, dock senast tva ar efter godkannande. Ansvar for revidering har
sektionschef eller av denne utsedd person.

Relaterad information

CF - Buksmérta och Distalt intestinalt obstruktionssyndrom — DIOS vid
cystisk fibros
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CF — Cystiskfibros rutin for inneliggande vard

CF — Endos Tobramycin

CF — Oversikt akuta komplikationer vid cystisk fibros,

CF - Uppdoseringsschema vid misstankt lakemedelsoverkénslighet

Lungmedicin - Hemoptys — Medicinsk rutin.

Arbetsgrupp

Marita Gilljam, Overlakare.

Denna version uppdaterad av: Petrea Ericson, Overléikare Cystisk
fibrosmottagning Sahlgrenska.
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