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2. Sammanfattning och rekommendationer 
 

Patienter: Nyfödda barn med långvarigt behov av parenteral nutrition (>3 veckor). Detta är ofta 
barn som har genomgått bukkirurgi och har stomi, men kan även vara nyfödda barn som har 
långvarig parenteral nutrition (PN) av andra orsaker.  
 
Vårdnivå: Riktlinjerna vänder sig till neonatologer och personal på neonatalavdelningar för vilka 
dessa barn är ”sällan-patienter”. Barnen bör handläggas i samråd med barnkirurg och 
tarmrehabiliteringsteam vid nationellt center för högspecialiserad vård (NHV), tanken är att detta 
dokument ska ge stöd mellan dessa konsultationer.  
 
Enteral nutrition (EN): Bröstmjölk ges i första hand. EN ökas i den takt som barnet tolererar. 
Matökning kan pausas alternativt matmängder minskas om barnet har höga stomiflöden. På sikt 
kommer de flesta barnen upp i full EN, men andra barn har dålig enteral tolerans och behöver PN 
under lång tid. Långsam matupptrappning under flera veckor rekommenderas. 
 
Parenteral nutrition (PN): Under perioder då den kliniska situationen är instabil (avseende 
vätskebalans, elektrolytbalans, kolestas, viktutveckling och/eller enteral tolerans), bör PN 
anpassas dagligen. Detta görs antingen med tillsatser till en standardpåse eller med en 
apoteksblandad individuell blandning. Anpassning av PN görs baserat på monitorering och 
näringsberäkning. Vid en stabil klinisk situation, kan PN innehållet anpassas t.ex. en gång i 
veckan. Minska PN i den takt som möjliggör fortsatt tillväxt.  
 
Monitorering: Initialt daglig monitorering av barnets vikt, stomiförluster och plasma-
elektrolyter (framförallt Na, K, Ca). Regelbunden monitorering av konjugerat bilirubin (kolestas), 
albumin, P, Mg, triglycerider och ALP (osteopeni), Vid mycket långvarig PN bör ytterligare 
monitorering av mikronutrienter och spårämnen göras.  
 
Näringsberäkningar görs initialt dagligen, men kan senare glesas till en gång i veckan. Speciell 
vikt bör läggas vid vätska, elektrolyter och totalt energi- och proteinintag från EN+PN. Man bör ta 
hänsyn till att den enterala absorptionen ofta är lägre än normalt (25-50% av normalt).  
 
Tarm- och stomiförluster: Höga tarm/stomiförluster innebär risk för dehydrering och 
elektrolytrubbningar, men brist på andra näringsämnen, t.ex. zink kan också förekomma.   

• Vid stomiflöden > 10-20 ml/kg/d bör överskridande vätskeförluster ersättas med NaCl 
eller Ringer Acetat® som ges vid sidan om PN.  

• Vid stomiflöden > 20-30 ml/kg/d bör matökning pausas, eller matmängderna minskas 
Specifik gräns för varje barn bör bestämmas i samråd med NHV-konsult.  

 
Nutritionsrelaterade komplikationer: Var observant på kolestas, dehydrering, hyponatremi, 
dålig viktuppgång och osteopeni, som är de vanligaste nutritionsrelaterade komplikationerna.  
 
Kolestas: Förhöjt konjugerat bilirubin är nästan universellt förekommande vid långvarig PN. Om 
konj bilirubin >34 µmol/L uppfyller barnet kriterier för cholestas ursodeoxycholsyra bör sättas 
in samt den parenterala fettmängden begränsas och en ökande andel bör ges som fiskolja. 
 
Kirurgiska- och stomirelaterade komplikationer: De vanligaste komplikationerna relaterade 
till kirurgi är tarmstriktur/stenos, läckage, postoperativt högt flöde från stomi, stominekros eller 
hudskada, stomiprolaps, stopp i stomi och bråck. 
  
Prognos och uppföljning efter vårdtiden inom neonatalvården:  Nyfödda barn med kronisk 
tarmsvikt (speciellt vid korttarmsyndrom) har idag goda chanser att långsiktigt bli fri från PN. 
Barn med omfattande bukkirurgi bör följas upp som högriskbarn enligt neonatalföreningens 
nationella uppföljningsprogram och i samråd med barnkirurg. 
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3. Bakgrund 
 

Tarmsvikt innebär att tarmfunktionen inte räcker till för att tillgodose kroppens närings- 
och/eller vätskebehov via magtarmkanalen (1), så att partiell eller total parenteral nutrition krävs 
för att upprätthålla hälsa och tillväxt (2, 3). Definition av tarmsvikt är behov av PN i mer än 60 
dagar (4). Extremt prematurfödda barn har ofta övergående tarmsvikt på grund av omogen 
tarmfunktion (5). Riktlinjerna gäller för nyfödda barn som har mer än tre veckors behov av 
parenteral nutrition.  
 
Tarmsvikt kan vara tillfällig eller kronisk och ha anatomiska orsaker eller bero på dysfunktion. 
Korttarmsyndrom är den vanligaste orsaken till kronisk tarmsvikt hos barn (6, 7).  Tarmsvikt 
debuterar oftast i nyföddhetsperioden, antingen p.g.a. medfödd sjukdom som gastroschisis och 
tunntarmsatresi eller efter förvärvad sjukdom som nekrotiserande enterokolit (NEC) (10) eller 
tunntarmsvolvolus (8, 9). Andra orsaker till kronisk tarmsvikt hos barn är pediatrisk intestinal 
pseudoobstruktion (PIPO), Hirschsprungs sjukdom och kongenitala enteropatier (10).  
 
Kronisk tarmsvikt är förenad med hög morbiditet och mortalitet och parenteral nutrition är en 
förutsättning för överlevnad (11). Patientgruppen kräver ett särskilt omhändertagande, både 
under och efter neonatalperioden (12). 
 
Högriskpatienter: Nyfödda barn som har genomgått bukkirurgi med tarmresektion och/eller 
enterostomi kan definieras som högriskpatienter för tarmsvikt redan under den omedelbara 
postoperativa perioden. Förväntad tarmlängd kan uppskattas utifrån ålder, vikt och längd vid 
tidpunkt för kirurgi  (Tabell 1). Man kan även misstänka ett långtidsbehov av parenteral nutrition 
vid proximalt belägen stomi eller vid kraftigt dilaterad kvarvarande tarm.  
Faktorer som påverkar svårighetsgraden av tarmsvikt är(13):  
 
- längden på den kvarvarande tarmen (tabell 1) 
- kvaliteten på den kvarvarande tarmen  
- vilket segment av tarmen som avlägsnats samt närvaro/frånvaro av ileocekalvalveln 
 
Det finns ingen säker längd på kvarvarande tunntarm som uteslutar utveckling av tarmsvikt. 
Orsaken till tamrresektionen har också betydelse. Efter tex NEC eller gastroschisis kan även den 
kvarvarande tarm vara svårt sjuk och inte funktionell, så det är inte bara längden men också 
kvalitet som spelar roll. 

 
Tabell 1. Längd på tunntarm utifrån kroppslängd/postmenstruell ålder(14) 
 

Kroppslängd 
(cm) 

Längd på 
tunntarm (cm) 

ELLER 

Postmenstruell 
ålder (veckor) 

Tunntarm, längd 
(cm) 

30-39 100 24-26 70 

40-49 130 27-29 100 

50-59 200 30-32 115 

60-74 270 33-35 120 

  36-38 140  

  39-40 160 
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4. Handläggning: Faser från kritisk sjukdom till kronisk tarmsvikt 
 

Vården av barnen med risk för tarmsvikt grundas i att optimera nutritionsstatus och tillväxt, 
eftersträva tarmadaptation långsiktigt och förebygga komplikationer.  Detta är en dynamisk 
process där nutritionsproblem presenterar sig i olika faser från kirurgi till hemgång med 
parenteral nutrition.  

Det moderna omhändertagandet av barn med kronisk tarmsvikt innebär teamarbete med 
barn och vårdnadshavare i centrum. Vården bör organiseras lokalt och centraliserat på 
samma gång där barnet och familjen har nära kontakt med den lokala barnsjukvården som i 
sin tur har ett nära samarbete med något av landets fyra regionala pediatriska centra för 
intestinal rehabilitering i Malmö/Lund, Göteborg, Stockholm och Uppsala. 

Akut kritisk sjukdom (t.ex. buk-kirurgi eller NEC) leder till en akut metabol stressrespons som 
karakteriseras av en initial katabolism i den akuta fasen, vilken sedan övergår till anabolism i 
återhämtningsfasen (15). Nutritionstillförseln behöver därför modifieras utifrån vilken 
sjukdomsfas barnet befinner sig i med syfte att undvika att barnet får för mycket 
näringstillförsel under den tidiga akuta katabola fasen och för lite näringstillförsel under den 
anabola återhämtningsfasen. Prematurfödda barn verkar tidigare återgå till anabolism efter 
en akut sjukdomsfas jämfört med fullgångna barn (15). 

 

 
 
Figur 2. Olika faser och komplikationer av sjukdom. Från kirurgi till hemparenteral nutrition 
TPN = Total  Parenteral Nutrition, PPN = Partial Parenteral Nutrition, EN = Enteral Nutrition 
 
4.1 Akut fas   
Den akuta fasen varar cirka en vecka, börjar ofta med bukkirurgi och delas in i tidig akut fas och 
sen akut fas. Barnen är kritiskt sjuka, katabola och fastar. De vanligaste återkommande 
problemen är rubbningar i elektrolyt och glukosbalansen, infektion, vätskeförlust, men risk för 
också övervätskning. 
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4.1.1 Tidig akut fas 
Gäller kritiskt sjuka barn med behov av t.ex. sedering och respiratorvård. Karakteriseras av en 
ökad katabolism med nedbrytning av glykogendepåer samt av proteiner och fett. Denna fas varar 
1-2 dagar men kan vara kortare hos prematura barn och längre hos barn med uttalad 
inflammation. I en randomiserad studie av barn inom pediatrisk intensivvård där även fullgångna 
barn ingick (PEPaNIC trial)(16) har tidig administrering av PN i akut sjukdomsfas associerats med 
sämre långtidsutfall men i en subanalys var nyfödda barn mindre känsliga än äldre barn för dessa 
negativa effekter (17). Tillförsel av aminosyror (men inte fett eller glukos) tolkades som en möjlig 
riskfaktor för sämre utfall (18). Det finns inga evidens för att rekommendera PN under den tidiga 
akuta fasen till fullgångna barn. 

 
 
4.1.2 Sen akut fas 
Denna fas inträder 3-7 dagar efter debut av tidig akut fas och karakteriseras av en stabilare 
situation med bibehållet eller minskat behov av vital support och sedering och en gradvis 
övergång från katabolism till anabolism. Minskande nivåer av biomarkörer som CRP, transtyretin, 
laktat, och glukos kan vara en hjälp i att detektera övergång från katabol till anabol fas medan 
urea anses vara en osäkrare biomarkör (15).  
 
Efter bukkirurgi 
I de tidiga stadierna efter bukkirurgi finns ökade förluster av vätska och elektrolyter från stomin, 
vilket kan leda till betydande obalans av elektrolytstatus och uttorkning. Samtidigt förekommer 
ofta övergående njurpåverkan med oliguri och därmed risk för övervätskning. Akuta kirurgiska 
komplikationer kan också förekomma. 
 

• Vätskebalans 
Följ diures (ml/kg/tim), samt vikt initialt 1-2 ggr/dygn. 
Beräkna förluster från sond, stomi och eventuellt öppen buk minst 2 ggr/ dagligen.  
Ersätt förluster som överstiger 10-20 ml/kg/d.  
Välj vätska (t.ex. NaCl, Ringer Acetat, Albumin) som används för ersättning beroende på 
varifrån förlusten kommer (ventrikelsond, stomi, bukdrän) samt beakta eventuellt 
behov av elektrolyter  

 
• Elektrolyter 

Elektrolytrubbningar är vanliga, f.a. Natrium och Kalium och bör kontrolleras 2-4/ggr 
dagligen, första postoperativa dagarna. Fosfat, Magnesium och Kalcium bör också 
kontrolleras 2-3 ggr/vecka. 
 
 

4.2 Återhämtningsfas 
Denna fas startar cirka 1 vecka efter operationen och varar från några veckor upp till några 
månader. Enteral nutrition initieras och ökas beroende på mattolerans och stomi/tarmförlust. 
Fortsatt risk för dehydrering och elektrolytrubbningar. Parenteral nutrition anpassas med tanke 
på risk för kolestas, som ofta utvecklas i den här fasen. 
 
 
4.3 Underhållsfas  
Inbegriper anabolism och en stabil tillväxt med kontinuerlig viktökning. Stabil fas inträder ofta 
efter nedläggning av stomi. På sikt kommer de flesta barnen upp i full EN. Vissa barn behöver 
invänta nedläggningen av stomin innan de kan komma upp i full EN, andra barn har otillräcklig 
enteral tolerans och behöver PN även efter utskrivning. Överföring sker till lokalt gastroteam. Vid 
parenteral nutrition i hemmet hålls regelbunden kontakt med pediatriska centra för intestinal 
rehabilitering (NHV). Långsiktiga komplikationer som osteopeni och tillväxthämning är vanligt 
förekommande 
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5. Enteral nutrition 
 
Enteral nutrition ska ges i så stor utsträckning som möjligt för att stimulera tarmens tillväxt och 
funktion och för att minska risken för komplikationer relaterade till PN. Den enterala nutritionen 
anpassas till barnets tarmfunktion medan andelen PN anpassas till barnets nutritionsbehov. För 
snabb upptrappning av EN kan leda till bakteriell överväxt med inflammation, ökad 
tarmpermeabilitet med translokation av bakterier från lumen till blodbana, men även kolestas 
som följd. (4, 10) Målet är att alltid ge någon form av trofisk nutrition för att stimulera 
tarmmotilitet i lagom grad och för att minska risken för leverpåverkan. 
 
Kontinuerlig tillförsel av EN har visats främja tarmens adaptation, tolerans av EN, ökad absorption 
och ökad viktuppgång. Bolusmatning ger cykliska ändringar i nivåer av gastrointestinala 
hormoner vilket kan vara viktigt för adaptation och tillväxt (10). Peroralt ätande ska, när det är 
möjligt, alltid uppmuntras för att minska risk för oral aversion och inducera produktion av 
tillväxtfaktorer som är viktiga för tarmadaptation (4) Introducera tidigt kontakt med logoped. 
 
Bröstmjölk innehåller oligosackarider (prebiotika), tillväxtfaktorer, aminosyror, långkedjiga 
fettsyror och immunologiska komponenter som anses viktiga för tarmens adaptation. Det har 
visats att bröstmjölk kan leda till färre dagars behov av parenteral nutrition, liksom möjligt 
minskad risk för kolestas. Det finns inte evidens för att aminosyrabaserade eller peptidbaserade 
bröstmjölksersättningar är att föredra den ena framför den andra. Aminosyrabaserade 
bröstmjölksersättningar har visats ha positiv effekt på att reducera stora stomiflöden och ge färre 
dagars behov av parenteral nutrition, medan andra studier har visat att hydrolysat (protein 
spjälkat i mindre beståndsdelar) är lika effektiva som aminosyrabaserade när det gäller intestinal 
adaptation (4, 10, 12, 19, 20)  

 

5.1 Val av enteral nutrition 

Förstahandsval: Bröstmjölk. Moderns eller donerad. 

Andrahandsval: Bröstmjölksersättning baserad på aminosyror eller peptider med viss andel 

MCT-fett. (gäller fullgångna barn) 

Sedvanlig berikning kan ofta ges när större mängder EN tolereras, minst 100 ml/kg/d. OBS risk 

för osteopeni ( vg se avsnitt om komplikationer) 

 
5.2 Insättning och ökning av enteral nutrition 
Påbörja EN i samråd med barnkirurg så snart som möjligt efter kirurgi (när klar och ej gallfärgad 
vätska dräneras ur ventrikelsond, tarmljud hörs och buken är mjuk). 
Den mängd EN som kan ges titreras fram med ledning av avföringens konsistens, volym och 
frekvens samt ventrikelretentioner. Ökning av enteral tillförsel görs vanligen 1 gång/d, 
avstämning initialt dagligen, senare veckovis med barnkirurger och barngastroenterologer. 
Bedöm tolerans av EN 1-2 gånger/d. På något mer mogna barn kan aminosyrabaserade 
ersättningar prövas vid stora stomiflöden 
 
 
Riktlinjer för ökning av EN : 
Vid tarm- eller stomiförlust 

• <10ml/kg/d →Öka EN med 10-20 ml/kg/d 
• 10-20 ml/kg/d →Försiktig ökning av EN  
• >20-30 ml/kg/d →Minska tillförsel av EN eller avvakta ökning  
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5.2 Administrering 
Ge bröstmjölk per os likt sedvanlig rutin även till de allra minsta och mest prematurfödda 
barnen som sondmatas. Till de barn som är mogna att äta per os ges enteral nutrition i första 
hand per oralt. Utgå från små och täta bolusmåltider. Per oralt intag kan kombineras med 
enteral bolusmatning (i första hand) eller kontinuerlig enteral näringstillförsel via sond eller 
gastrostomi. Vid ökning av stomiförsluter kan man överväga att minska matningstakten t.ex. 
genom långsammare bolusmatning eller matdropp. Påbörja kontinuerlig sondmatning vid 
intolerans av bolusmåltider(4).  

5.3 Ersättning av enterala förluster 
Tarmförlusterna är bl.a. relaterade till nivån på stomin med högre förluster vid mer proximala 
stomier. Vid stora stomiflöden och/eller kastade ventrikelretentioner bör vätskeförlusten 
ersättas med NaCl (9 mg/ml) eller Ringer Acetat® som inte räknas in i vätskebalansen. Det är 
viktigt att ersätta förluster som överstiger 10-20 ml/kg/d. Obs att större tarmförluster kan ske 
även hos barn med kort tarm som inte har stomi. 
 
Överföring av tarminnehåll från den proximala till den distala stomi inleds i samråd med 
barnkirurger. Den mängd som överförs kan räknas bort från förluster. 
 
 
6. Parenteral nutrition 
 
Parenteral näringstillförsel är en dominerande del i behandlingen hos barn med tarmsvikt och 
har under senare år blivit alltmer anpassad och säker för prematura och nyfödda barn. Trots detta 
är målet att EN bör introduceras i så tidigt skede som möjligt eftersom även små mängder EN (s.k. 
minimal enteral feeding, 12-24 ml/kg/d) stimulerar produktionen av gastrointestinala hormoner 
(21), minskar risken för kolestas, samt har gynnsamma effekter på tarmfloran (22). 
Standardiserade PN-lösningar rekommenderas framför individuellt komponerade PN-lösningar  
eftersom dessa lösningar ofta har en bättre komposition av näringsämnen och även minskar 
risken för inkompatibilitet (23). Säkerheten vid ordination av individuella PN kan ske på 
likvärdigt sätt om ordinationen görs av erfaren barngastroenterolog vid NHV-team med stöd av 
stabilitetsdata och beräkningsprogram, samt att blandning av lösning görs i för ändamålet 
anpassat sterilrum av apotekspersonal. Vid långtidsbruk hos större barn med tarmsvikt har 
standardiserade PN lösningar visats vara likvärdiga med individuella PN lösningar (24) men har 
inte studerats på motsvarande sätt i en nyföddhetspopulation. Individuellt komponerade PN-
lösningar och andra tillsatser kan vara motiverade i vissa fall när man har specifika behov av 
näringstillskott eller inte uppnår optimal tillväxt. 
 
 
6.1 Tillvägagångssätt vid ordination av parenteral nutrition 
Parenterala energi och näringsintag 
Varje barns näringsintag bör beräknas med hjälp av näringsberäkningsprogram som är designade 
för nyfödda barn (23). Vid sammanlagd beräkning av enteral och parenteral nutrition hos 
patienter med tarmsvikt, bör om möjligt enteral absorption av makronutrienter tas hänsyn till i 
beräkningen då denna ofta är kraftigt nedsatt (25-50% av normal absorption eller lägre). I 
beräkningen bör aspekten av barnets sjukdomsfas beaktas. Uppskattade näringsbehov för 
prematura barn (< 37 GV) och fullgångna barn (< 28 dagars ålder) redovisas i Tabell 2. 
Rekommendationerna för prematura barn under kritisk sjukdom är enbart baserade på 
konsensusrekommendationer (15). 
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Tabell 2. Beräknade parenterala makronutrient- och energibehov i olika sjukdomsfaser 
för prematura barn (< 37 v postmenstruell ålder) och fullgångna barn < 28 dagars ålder : 
(15, 25, 26) 

Näringsämne 
Korr 

gestationsålder 

Tidig akut 

fas 
Sen akut fas 

Återhämtnings-

fas 
Tillväxt-fas 

Energi 

kcal/kg/d 

<37 v 40–55 60–80 90–120 110–120 

>37 v 15–40 45–70 75–85 90–100 

Glukos g/kg/d 

<37 v 
5–8  

(Max 10) 

7–10  

(Max 12) 

11–14  

(Max 17) 
13–17 

>37 v 
4–7 

(Max 10) 
6–10 8–14 16–18 

Glukos 

mg/kg/min 

<37 v 
3,5–5,5  

(Max 7) 

5–7  

(Max 8,5) 

7,5–10  

(Max 12) 
9–12 

>37 v 
3–5  

(Max 10) 
4–7 5,5–10 Max 12 

Aminosyror 

g/kg/d 

<37 v 1,0–2,0 2,0–3,0 2,5–3,5 2,5–3,5 

>37 v 0–1,0 1,5–2,5 2,0–3,0 1,5–3,0 

Lipider g/kg/d 

<37 v 1,0–2,0 2,0–3,0 3,0–4,0 1,5a–4,0 

>37 v 0-1,5 1,5–2,5 3,0–4,0 0,6a-4,0 

 
aLägre siffran i intervallet motsvarar minimibehov av essentiella fettsyror. 

 
 
 
6.2 Glukos 
Förmågan att oxidera glukos skiljer sig mellan prematura och fullgångna barn där fullgångna barn 
har en högre oxidationskapacitet (12 mg/kg/min) jämfört med prematura barn (6-8 mg/kg/min) 
(27). Om tillförseln av glukos överskrider den maximala kapaciteten att oxidera glukos så 
omvandlas glukos istället till fett vilket ökar risken för koldioxidproduktion samt på sikt även kan 
öka risken för progressiv leversjukdom. Följ glukosnivåer och räkna regelbundet på 
glukostillförseln i mg/kg/min. Överskrid inte en glukostillförsel på 12 mg/kg/min. 
 
6.3 Lipider 
Fettemulsioner bör ges som en kontinuerlig infusion under hela dygnet. Dosen kan ökas gradvis 
för att undvika risk för hyperlipidemi. Parenteral lipidtillförsel bör inte överskrida 4 g/kg/dag. 
Följ triglyceridnivåer regelbundet och reducera tillförsel om nivåerna ligger > 3 mmol/L. 
Intravenösa fettemulsioner förefaller inte påverka trombocytantal eller funktion förutsatt att 
triglyceridnivåerna ligger inom normala gränser (28) 
Använd i första hand fettemulsioner som baseras på en kombination av olika fetter. Enbart 
sojabaserade fettemulsioner innehåller högre nivåer av fytosteroler och lägre nivåer av vitamin 
E,vilket har associerats med ökad risk för leversjukdom (28, 29). Halveringstiden av fytosteroler 
är längre hos prematurfödda barn(30). 
Fettemulsioner innehållande enbart fiskolja rekommenderas inte som standardbehandling 
eftersom det finns en risk för brist på essentiella fettsyror (främst omega-6) på sikt. Ett fettintag 
som underskrider 1g/kg/d ökar risken för essentiell fettsyrabrist (10). 
Tillförsel av emulsioner baserade på enbart fiskolja kan övervägas vid tecken på leverpåverkan 
med kolestas men bör kombineras med annan fettemulsion (vg se avsnitt om kolestas 7.1) (28).  
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6.4 Aminosyror 
Proteinsyntes är en energikrävande process och aminosyror kan till skillnad från fett och glukos 
inte lagras i kroppen. För en optimal proteinsyntes krävs även ett minimibehov av energitillförsel 
(30-40 kcal per g aminosyror). Det är därför viktigt att parallellt tillgodose energibehovet i form 
av såväl glukos som lipider. Behovet av aminosyror är lägre vid parenteral än vid enteral nutrition. 
Överskott av aminosyraintag leder till att aminosyror oxideras och kan resultera i metabol acidos 
samt risk för hyperammoniemi. Samtidigt så har vissa studier rapporterat en bättre 
glukoshomeostas vid ökad aminosyratillförsel och risken för hyperammoniemi anses liten om 
man följer rekommenderade intervall för aminosyraintag (4, 31). 

 
6.5 Karnitin  
Karnitin har betydelse för cellernas oxidering av långa fettsyror. Karnitindepåerna liksom 
karnitinsyntesen hos nyfödda och särskilt prematura barn är begränsad men karnitinstatus är 
svårvärderat eftersom cirkulatoriska nivåer av karnitin dåligt reflekterar vävnadsdepåer. 
Tillskott av karnitin i TPN-lösning, kan rekommenderas till barn som har exklusiv PN > 4 veckor. 
I individuella situationer kan supplementering behövas särskilt för prematura barn som har 
liten tillförsel av enteral nutrition (>75 % PN) under lång tid (månader)(28).  

 
6.6 Nedtrappning av PN 
Vid stabilt tillstånd hos ett barn med adekvat tillväxt och nutritionsstatus kan PN börja 
reduceras i takt med att enteral nutrition ökas. Minska parenteral nutrition i den takt som 
möjliggör fortsatt viktuppgång.  
 
 
6.7.Monitorering av nutrition 
Mineraler elektrolyter och andra nutrienter behöver följas regelbundet vid långvarig PN , se 
tabell 3. Regelbunden mätning av vikt, längd och huvudomfång och bedömning av tillväxtkurvan 
bör göras åtminstone en gång per vecka. Kontroll av elektrolyter (framförallt Na, K). 
Överväg att kontroller urinprover/stomivätska 1-2 gr/v, beroende på aktuellt framförallt 
elektrolytstatus. Räkna vätskebalans och ta hänsyn till stomiförlust.  
Rutinmässig monitorering av U-Na kan vara av värde för fullgångna barn, men rekommenderas 
inte för prematura barn. 
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 Tabell 3. Förslag till monitorering med blodprover vid långtids parenteral nutrition  
 

 

 
Första 
veckan 

 

PN >7d1 
(varje till 
varannan 

vecka) 

PN >4v 

Syrabasstatus x x x 
Glukos x x x 
Natrium  x x x 
Kalium x x x 
Kalcium (joniserat) x x x 
Klorid x x x 
Triglycerider x x x 
Fosfat x x x 
Urea x x x 
Kreatinin  x x x 
Bilirubin (total) x x x 
Konjugerat bilirubin x x x 
ASAT  x x 
ALAT  x x 
ALP  x x 
GT  x x 
PK  x2 x 
Magnesium x x x 
Albumin x x x 
PTH   x 
Ferritin   x 
Kobalaminer (Vit B12)   x 
Metylmalonat   x 
Karnitin   x 
Retinol (Vit A)    x 
Vitamin D3/D2 (25-OH)   x 

Tokoferol (Vit E)   x 
Folat   x 
Zink  x3 x 

 

1Tas vid långtidsbruk av parenteral nutrition (> 50% av dygnsbehov). Utvärdera i samråd med 
barngastroenterolog.  
2Vid leverpåverkan. 
3Vid stora stomi förluster. 
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7. Komplikationer till tarmsvikt under och efter neonatalperioden 
 
Mål: Förebygga, identifiera och behandla komplikationer. 
Vanligt förekommande komplikationer till tarmsvikt: 
 

1. Kolestas 
2. Sepsis 
3. Trombos 
4. Stomikomplikationer 
5. Osteopeni 
6. Dåligt tillväxt 
7. Small intestinal bacterial overgrowth (SIBO) 
8. Gallsten/Njursten 
9. Ätovilja 

 
7.1 Kolestas och Intestinal Failure associated liver disease (IFALD) 
 
7.1.1 Bakgrund 
Nyfödda som genomgått tarmresektion och som därefter kräver parenteral nutrition har stor 
risk att utveckla leverpåverkan med kolestas (konjugerad hyperbilirubinemin). Detta tillstånd 
kallades tidigare för parenteral nutrition associerad liver disease (PNALD) men kallas nu oftast 
intestinal failure associated liver disease (IFALD). 

IFALD brukar definieras som konjugerat bilirubin > 34 µmol/L efter minst 14 dagars PN utan 
annan lever/gallsjukdom som kan förklara cholestasen (32). Lindrig, övergående kolestas i 
samband med parenteral nutritionstillförsel till prematurfödda barn utan bakomliggande 
tarmsjukdom eller tarmoperation, exkluderas ibland från IFALD definitionen. 

IFALD har en multifaktoriell patogenes som fortfarande i stora delar är oklar. Riskfaktorer 
inkluderar parenteral lipidtillförsel, brist på enteral nutrition, samt patientrelaterade riskfaktorer 
(33) 

Intravenös lipidtillförsel > 1 g/kg/d är tydligt kopplad till IFALD och mekanismen involverar 
troligen bl.a. fytosteroler (34). Fettlösningar baserade på sojaolja har högre koncentration av 
fytosteroler medan fiskoljeinnehållande fettlösningar har lägre koncentrationer. Bristande 
enteral näringstillförsel är en viktig riskfaktor för IFALD då detta leder till en hämning av den 
enerohepatiska cirkluationen av gallsyror, minskade nivåer av tarmhormoner som 
cholecystokinin, motilin och gastrin, samt mukosaatrofi som i sin tur ökar risken för bakteriell 
translokation och sepsis  Prematurfödda har ökad risk för IFALD, troligen pga omogen 
leverfunktion. Sepsis är en känd riskfaktor – varje sepsis-episod tredubblar risken för IFALD. 

7.1.2 Behandling 
Många kliniska prövningar har utförts för att försöka hitta en parenteral fettlösning som kan 
förebygga kolestas hos prematurfödda men metaanalyser har dock inte kunnat visa att 
fiskoljeinnehållande parenterala fettlösningar (eller någon annan specifik fettlösning) kan 
förebygga kolestas i en allmän population av prematurfödda barn (35-37). Högkvalitativa 
evidens saknas även som stöder att fiskolja eller blandade lipidemulsioner kan förebygga IFALD 
hos högriskbarn(38). 
Eftersom IFALD hos nyfödda är ett ovanligt tillstånd, saknas adekvat dimensionerade 
randomiserade studier som utvärderar olika behandlingar och evidensen kommer framför allt 
från fallserier. Ren fiskolja (Omegaven) är godkänt i USA för användning vid IFALD hos barn och 
rekommenderas som ”rescue treatment” vid kolestas. Långvarig behandling med ren fiskolja bör 
dock undvikas pga risk för brist på vissa essentiella fettsyror. Fiskoljeinnehållande blandade 
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fettlösningar rekommenderas ibland för barn med risk för IFALD (39, 40). Minskning av den 
totala tillförseln av parenteralt fett rekommenderas också som behandling vid IFALD. 
Ursodeoxycholsyra är en välkänd behandling vid kolestas som anses förbättra gallflödet, och 
rekommenderas ofta vid IFALD, även om evidens saknas för denna behandling för nyfödda med 
IFALD. (33, 41, 42) 

7.1.3 Rekommendationer för högriskbarn 

• Följ konjugerat bilirubin minst en gång per vecka under vårdtiden på neonatalavdelning, 
oftare om värdet är i stigande. 

• Målsättning att öka enteral nutrition och gradvis minska PN eftersom detta minskar 
tendensen till kolestas 

• Så länge barnet har normala bilirubinvärden, använd sedvanlig fettlösning i PN. Undvik 
ren sojaolja (Intralipid). 

• Om lätt förhöjt konjugerat bilirubin (> 17-34 µmol/L) kan man överväga att ge 
fiskoljeinnehållande fettlösning, t.ex. SMOF som innehåller 15% fiskolja, även om 
evidens för detta saknas 

7.1.4 Rekommendationer vid IFALD (konjugerat bilirubin > 34 µmol/L): 

• Sätt in Ursodeoxycholsyra 10-15 mg/kg x 2-3 enteralt, när minimal enteral nutrition 
tolereras (försiktigare dos till extremt underburna barn, se ePed). 

• Minska mängden fett i PN och öka andelen fiskolja i fettlösningen (se tabell 4 och 5 
nedan). Tabellerna är endast förslag baserade på klinisk erfarenhet då detaljerade 
evidens saknas. 

• Trots att ren fiskolja (Omegaven) har bäst evidens, rekommenderas detta först när 
konjugerat bilirubin stiger till högre nivåer, eftersom långvarig behandling med ren eller 
hög procent fiskolja kan leda till brist på vissa essentiella fettsyror, framför allt omega-6 
fettsyrorna linolsyra och arakidonsyra. Undvik därför långvarig behandling med 
övervägande fiskolja. Om långvarig behandling med > 50 % Omegaven, följ leverstatus 
(ASAT/ALAT, GGT) en gång per vecka samt blödningsstatus (PK, APTT, trombocyter) en 
gång i månaden. Överväg att mäta essentiella fettsyror i plasma eller erythrocyter (43) .  

• När lägre än normala mängder parenteralt fett ges, behöver man ofta kompensera 
genom högre intag av glukos och aminosyror för att uppnå önskat energiintag. Räkna 
regelbundet på näringsintaget – säkerställ adekvat energiintag samt intag av 
mikronutrienter. Följ tillväxten noga. 

• PN lösning vid IFALD: Modifierad standardlösning kan användas initialt i de flesta fall, 
exempelvis Numeta G13E, tvåkammarblandning, med en separat fettlösning vid sidan 
om. Individualiserad, apoteksblandad PN med anpassat fettinnehåll kan förstås också 
användas i samrådmed tarmreabiliterings-teamet. Om patienten har långvarigt behov av 
PN, >1-3 månader, brukar individualiserad PN-lösning oftast användas. 

• Fortsatt målsättning att öka enteral nutrition och gradvis minska PN då detta på sikt 
leder till utläkning av IFALD. 

• Vid IFALD med uttalad leverpåverkan kan behov av extra vitamintillförsel bli aktuell t.ex. 
po vitamin K 1 mg/kg/dygn. Vitamin A och E, diskutera utredning och dosering med 
hepatolog innan insättning. 
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Tabell 4. Andel fiskolja i parenteral fettlösning vid olika grader av cholestas 

Konj bilirubin 17-35 35–70 70–150 150–300 >300 µmol/L 
Stabil/sjunkande 0-15 15  15–30 30–50 50–100 % 
Stigande 15 15–30 30–50 50  100  % 

ClinOleic = 0 % fiskolja. SMOF = 15 % fiskolja. Omegaven = 100 % fiskolja. Övriga procent kan uppnås genom 
blandning av t.ex. ClinOleic med olika mängd Omegaven (Då Omegaven innehåller 10% fett medan Clinoleic 
innehåller 20%, motsvaras 30% fiskolja av en blandning av 5,4 mL Clinoleic och 4,6 mL Omegaven, medan 
en blandning av 3,3 mL Clinoleic och 6,7 mL Omegaven blir 50% fiskolja. Mer än 50 % fiskolja bör ej 
användas under längre tid. 

Tabell 5. Begränsning av parenteralt fettintag vid olika grader av cholestas 

Konj bilirubin 17-35 35–70 70–150 150–300 >300 µmol/L 

Stabil/sjunkande 3–4 2–3 2–2,5 2 1–2 g/kg/d 
Stigande 3 2 2 1–2 1 g/kg/d 

 
7.2 Sepsis 
Sepsis, eller CVK-relaterad infektion, är en vanlig komplikation vid neonatal tarmsvikt. Inom 
neonatalvården finns god beredskap för tidig diagnos och tidigt insatt antibiotikabehandling, 
vilket är avgörande för prognosen. Risken för CVK-relaterad infektion under vårdtiden på 
neonatalavdelning kan reduceras genom olika profylaktiska åtgärder (44). Efter 
neonatalperioden kan en fullt tillämpad modern pediatrisk tarmsviktsvård i det närmaste 
eliminera risken för CVK-relaterade infektioner enligt erfarenhet från svenska tarmsviktscentra.  
 
Åtgärder för att förebygga kateterrelaterad sepsis: 

• Välj tunnelerad central venkateter 
• Taurolidine (TauroLock®) som antibakteriellt cvk-lås ska användas profylaktiskt så fort 

infusionsuppehåll av PN blir aktuellt(45). Samråd med tarmrehabteam om dosering, 
förskrivning, och logistik. 

• Undvik aspiration ur central venkateter. Detta gäller även för Taurolidine. 
• Undvik att ge blodprodukter i central venkateter 
• Spola katetern med tillräcklig volym natriumklorid efter varje manipulation 
• ’Scrub the Hub’ 

 
7.3 Trombos 
Liksom sepsis är även trombossjukdom möjlig att förebygga genom profylaktiska åtgärder. 
Enligt sammanställningen från ESPGHAN från 2018  om venös access finns ingen säker evidens 
för användandet av heparin jämfört med NaCl 9mg/ml vid daglig spolning av katetern  (44) . 
Däremot finns stöd för att använda heparinlås (0,5 ml Heparin 100 E/ml) i CVK som används 
intermittent och skall vara avstängd mer än 12 timmar. Följ lokala riktlinjer avseende 
trombosprofylax. 
 
7.4 Stomikomplikationer 
Stomikomplikationer är relativt vanligen förekommande. Ofta uppträder komplikationer under 
första månaden efter stomiuppläggning (46) . 
 

• Läckage. Det förekommer att stomipåsen lossnar helt eller delvis med läckage som följd. 
Detta leder ofta till sår och macererad hud runt stomin. Diskutera detta i första hand 
med en stomiterapeut lokalt eller den terapeut på den kirurgiska enhet som opererat 
barnet primärt. Fotografera eller använd videomöte för diskussion av olika vidhäftande 
material som kan fungera bättre och ge läkning av eventuella sår runt stomikanten. 
Hjälper inte åtgärderna diskutera med ansvarig barnkirurg. Vid återkommande problem 
kan stomin behöva läggas ner i förtid. 
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• Prestomal trängsel kan medföra paradoxalt stora vattentunna förluster ur stomin 
• Stomiprolaps kan uppstå och tarmen glider mer eller mindre ut ur stomin. Detta är 

ofarligt så länge stomiinnehåll kommer ut ur stomin men obstruktion kan uppstå och 
bäst är att kontakta ansvarig kirurg för diskussion.  Om den prolaberade stomin är 
missfärgad och hård bör kirurg tillkallas akut. 

• Missfärgad slemhinna vid stomin är vanligt direkt postoperativt men skall alltid 
föranleda diskussion med kirurg om det uppstår senare kan vara tecken på dålig 
cirkulation i stomistumpen. 

• Lossnad stomikant är oftast en tidig komplikation som behöver åtgärdas kontakta 
ansvarig kirurg. 

• Fistel kan uppstå under ärret efter bukoperationen eller på annan plats på buken. 
Kommer avföring ur fisteln sätt en stomipåse över hålet. Behandlas ofta konservativt om 
barnet är opåverkat tills stominedläggning görs, då även fisteln tas bort. Ta bilder och 
diskutera med ansvarig kirurg. 

• Sårruptur ta akut kontakt med ansvarig kirurg. 
• Sårigheter runt ändtarmsöppningen En vanlig komplikation för barn med kort tarm, 

ffa när stomin lagts ner, och där man har höga flöden/diarré.Bör behandlas tidigt med 
skyddande salva 

 
7.5  Osteopeni 
Barn med tarmsvikt har hög risk att utveckla osteopeni och i värsta fall frakturer. Minskad 
resorption av mineraler, upprepade antibiotikakurer, påverkad tarmflora och kronisk 
inflammation är några av de faktorer som ökar risken för osteopeni, därför är det viktigt att 
monitorera ALP , fosfat och PTH. För ytterligare bakgrund och behandlingsalternativ, var god se 
nationella riktlinjer ”Osteopeni hos prematurfödda barn”  på neonatalföreningens hemsida. 
Lokala PN-blandningar ska vara beräknade så de innehåller lämpliga mängder av kalcium och 
fosfor. Rakitröntgen kan övervägas. Uppmärksamma risken för rakit och rekommendationen att 
följa de nationella riktlinjerna vid överflyttning till annan enhet.  
 
7.6 Dålig tillväxt  
Dålig tillväxt beror oftast på att den totala energi- och proteintillförseln via EN+PN inte är 
tillräcklig och att den enterala absorptionen överskattats. Säkerställ adekvat intag av energi, 
makro- och mikronutrienter för att få en optimal tillväxt och utveckling. Optimera 
nutritionsintag och monitorera tillväxt och nutrition regelbundet.  
 
7.7 Small intestinal bacterial overgrowth (SIBO) 
Bakteriell överväxt i tunntarm är en mindre vanlig komplikation vid neonatal tarmsvikt men 
istället ett stort problem vid kronisk tarmsvikt hos äldre barn, detta gäller framförallt barn som 
saknar ileocekalvalvel, vid motilitetsrubbning, vid EN som överstiger enteral 
absorptionskapacitet samt  vid upprepad peroral antibiotikaanvändning. Vi avråder från 
profylaktisk antibiotikaanvändning, men cyklisk behandling med antibiotika kan vara indicerat 
på enskilda patienter. 
 
7.8 Njursten/gallsten 
Vid övervägande parenteral nutrition med endast små mängder eller ingen enteral nutrition kan 
minskad sekretion av gastrointestinala hormoner orsaka gallstas och bildning av sludge och 
gallstenar vilket ytterligare kan försämra leverfunktionen. Det förekommer mycket sällan i 
nyföddhetsperioden. 
 
7.9  Ätovilja 
Barn med tarmsvikt har risk att utveckla ätovilja, på grund av obehagliga upplevelser runt 
munnen under spädbarnstiden, långvarigt sondbehov och restriktioner av per oralt intag(47).  
Det första levnadsåret är kritiskt för barnets ätutveckling, varför enteral nutrition bör ges per 
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oralt i så stor utsträckning som möjligt. Logoped kan bedöma barnets oralmotorik och vid behov 
ge förslag på åtgärder för att undvika utveckling av överkänslighet i mun och svalg. 
 
 

8. Prognos och hemgång för barn med kronisk tarmsvikt 
 
Sedan PN blev möjlig på 1960-talet har omhändertagandet av kronisk tarmsvikt förbättrats 
successivt (48). Numera kan PN i regel användas långsiktigt, ofta helt utan tidigare fruktade 
komplikationer såsom IFALD, sepsis och trombossjukdom. Kronisk tarmsvikt hos barn kan 
numera betraktas som en kronisk sjukdom bland andra. Barn som föds idag med kronisk 
tarmsvikt har goda chanser att utvecklas och tillväxa helt normalt, och vid framförallt 
korttarmsyndrom god chans att långsiktigt adaptera till en PN-fri tillvaro (49). 
Barn med tarmsvikt har en ökad risk för sämre kognitiv utveckling och ska följas upp som 
högriskbarn enligt nationellt uppföljningsprogram(50). 

Hörnstenarna i rehabiliteringen av pediatrisk tarmsvikt är att säkerställa adekvat nutrition, 
stimulera till tarmadaptation, följa tillväxt och utveckling, förebygga och behandla bristtillstånd, 
monitorera mikronutrienter, reducera risk för negativ organpåverkan i allmänhet och 
leverpåverkan i synnerhet, säkerställa långsiktig tillgång till centralvenös kärlaccess, genom att 
söka förebygga sepsis och trombos. I rehabiliteringen ingår också att i samråd optimera de 
psykosociala förutsättningarna för att familjerna ska kunna ta hand om sitt barn med tarmsvikt 
med så god livskvalitet som möjligt.  

 
8.1 Hemgång och fortsatt uppföljning 
Vanligen läggs stomin ner innan hemgång från sjukhuset. Trots detta kan det ibland vara omöjligt 
att ge full enteral nutrition. Om barnet behöver fortsatt partiell eller total parenteral nutrition i 
hemmet läggs planeringen upp tillsammans med det NHV tarmrehabiliteringsteam som är 
inkopplat sedan tidigare. 
För att familjen skall kunna vårdas i hemmet krävs en noggrann planering och utbildning av 
föräldrarna för att de skall kunna sköta parenteral nutrition i hemmet.  
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