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CF — Buksmarta och Distalt intestinalt
obstruktionssyndrom — DIOS vid cystisk

fibros

Forandringar sedan féregaende version
Verksamhetstillhérighet &ndrad.

Bakgrund och syfte

Nagra orsaker till akut buksmarta vid cystisk fibros ar: pankreatit
(pankreassufficiens), gallsten, njursten, Clostridium difficile infektion,
invagination, forstoppning, ileus och DIOS (distalt intestinalt
obstruktions syndrom).

DIOS ér en relativt vanlig komplikation vid CF, férekommer i princip
bara hos pankreasinsufficienta patienter och orsakas av ansamling av
osmalt fett och segt tarminnehall i distala ileum/proximala colon, i
kombination med sekretion av ett tjockt mucuslager som sitter fast i
slemhinnans kryptor. Tillstandet kan misstolkas som appendicit och ses
p& CT-bukoversikt (BOS) som obstipationsbild i hdgercolon eller
”plugg” i distala ileum, med/utan subileus- eller ileusbild.

OBS att uttalade symtom och DIOS kan férekomma utan pataglig
obstipationsbild. Tidigare operation (till exempel fér mekoniumileus) &r
en riskfaktor.

Om patienten har lindriga besvér, ej kréks, har haft DIOS tidigare och
kanner till symtomen paborjar hen ofta sjalv behandling i hemmet med
Movicol/Klyx/Acetylcystein brustabletter och/eller Laxabon med 4 liter
p.0. pd max 4 timmar. Laxabon &r isotont, tas inte upp i tarmen och
réknas inte in i vatskebalansen.

Utredning av akut buksmarta, inklusive distalt intestinalt obstruktions
syndrom (DIOS), hos patienter med cystisk fibros (CF).
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Forutsattningar

Lakare vid Cystisk fibrosmottagning vuxen Sahlgrenska, sektion
Lungmedicin, verksamhet Specialistmedicin, Omrade 6, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset ansvarar for att utfora arbetet enligt gallande rutin.

Sektionschefen ansvarar for att rutinen &r kand och foljs.

Verksamhetschefen ansvarar for att rutinen finns och féljer gallande
forfattningar/lagar.

Utforande

Utredning
Se CF journal (LUNG-02). Anamnes och Status.

Kontrollera Blodstatus, Elstatus, CRP, urinsticka, leverstatus.
Satt dropp, till exempel Ringer-Acetat 1 liter i.v.

Gor CT-BOS. Om CT-BOS visar bild som stimmer med DIOS, och
andra diagnoser ar mindre troliga ska gastrorontgen kontaktas snarast for
kontrastlavemang for att I0sa stoppet:

e Skriv remiss for “colonrdntgen, reponering”.

e Ange "behandling i genomlysning med
gastrografin/acetylcysteinlavemang enligt sarskild rutin for
cystisk fibros”.

e Ange ditt direktnummer pa remissen. Kontakta dven slussen pa
gastrordntgen eller jourhavande rontgenlakare muntligt.

Remittenten ansvarar for att acetylcystein i tillracklig mangd levereras
fran medicin- och lungavdelning 19-32 (dar akutférrad ska finnas) till
gastrorontgen.

Undvik tunntarmspassage om DIOS &r mest sannolikt, det fordrojer bara
behandlingen och forsvarar tolkningen av bilderna. Vid oklar bild pa CT-
BOS: diskutera med rontgenlakare och samrad vid behov med kirurg.

Radfraga alltid CF lakare dagtid, lungbakjour 6vrig tid.

Behandling

Blandningsforslag lavemang (vikt>50 kg): 70 ml Acetylcystein

200 mg/ml + 200 ml ljummet vatten blandas med 400 ml Gastrografin
370 mg/ml. Blandningen ges via rektalsond. Fyll sedan pa med ljummet
vatten (1,5 liter eller mer kan behovas) for att fa upp kontrastblandningen
till distala ileum. Om det ej gar att fa tag pa Acetylcystein sa kan
mangden bytas ut mot gastrografin. Om et ej gar att fa tag pa gastrografin
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kan mangden bytas ut mot visipaque/omnipaque (se separat rutin,
radiologi).

e Det ar viktigt att kontrasten nar distala ileum déar stoppet
sannolikt sitter och undersdkningen/behandlingen ska darfér
goras i genomlysning av rontgenlékare. Gastrografin ar
hyperosmolért, drar vatska ut i tarmen och kan darmed lossa
“pluggen” fran tarmvaggen.

Obs hydrering! Till skillnad fran Laxabon kan Gastrografin
paverka vatskebalansen.

e Ibland ar pluggen svar att lossa. Vid tveksam effekt ska
rontgenlakaren kontakta remittent pa telefon for diskussion om
fortsatt atgard: direkt paborja passagerontgen, kontroll med
bukoversikt efter nagra timmar eller upprepat lavemang. Man kan
aven overvéaga efterbehandling med polyethylenglykol-
innehallande 16sning p.o. eller via nasogastrisk sond. Koloskopi
for inspektion och lokal behandling via koloskop kan vervéagas i
vissa fall.

Kirurgi

Kirurgi bor undvikas. Om akut kirurgi bedéms nddvandigt och om man
da konstaterar stopp i ileocaecalregionen sa rekommenderas mj6lkning
av tarminnehall i distal riktning eller spolning for att driva stoppet distalt,
eller enterotomi och evakuering foljt av antegrad genomspolning med
laxabonl@sning.

Uppfoljning

Justera maltider, kostsammanséttning och enzymintag. Ge
polyethylenglykolinnehallande preparat (Movicol, Laxiriva) 1x1-3 som
profylax. Ge rad om riklig dryck, att tugga maten val och under forsta
tiden vara forsiktig med svarsmalta livsmedel med langa fibrer
(broccolistjélkar, sparris, apelsinklyftor, svamp) eller sega skal (frukt och
bér). Journalkopia till CF mottagningen som féljer upp patienten.

¢ Vid kroniska DIOS-problem och konstant buksmarta trots
forebyggande behandling enligt ovan kan annan farmakologisk
behandling provas via CF mottagningen och i samarbete med
gastroenterolog. Utredning for kirurgi gors i utvalda fall da inget
annat fungerat (hemikolektomi eller caecostomi med Chait tub
for antegrad daglig spolning av colon har rapporterats).
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Avsteg fran rutin

Medvetet avsteg fran rutinen dokumenteras i Melior om rutinen ar
kopplad till patient. Ovriga orsaker till avsteg fran rutinen rapporteras i
MedControlPRO, dér aktuell linjechef ansvarar for utredning, atgard och
uppfoljning.

Uppfoéljning

Uppfodljning, utvérdering och revidering av rutindokumentet ska ske vid
behov, dock senast tva ar efter godkannande. Ansvar for revidering har
sektionschefen eller av denne utsedd person.

Arbetsgrupp

Rutinen framtagen av: Marita Gilljam, Gverlakare

Denna version reviderad av: Petrea Ericson, dverlakare.
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