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Sammendrag
Spinal muskelatrofi (SMA) med debut i barnealder er 
en nevromuskulær sykdom som medfører muskels-
vinn, muskelsvakhet og redusert motorisk funksjon, 
men det er stor variasjon i alvorlighetsgrad mellom de 
ulike undergruppene. Barn og unge med SMA har økt 
risiko for å utvikle ernæringsrelaterte helseutfordringer. 
Artikkelen undersøker kunnskapsgrunnlaget for ernæ-
ringsbehandling av pasientgruppen. De ernæringsfag-
lige problemstillingene omfatter økt risiko for 
underernæring og overvekt men kan være utfordrende 
å avdekke da endret kroppssammensetning gjør at ordi-
nære vekstkurver kan overestimere underernæring og 
underestimere overvekt. Tygge- og svelgevansker, redu-
sert energibehov, redusert toleranse for faste, gastroøso-
fageal refluks og dysmotilitet i tarm er kompliserende 
faktorer for ernæringsbehandlingen. Aktuelle 
ernæringstiltak inkluderer enteral ernæring, konsisten-

stilpasset kost, energiberiket eller energiredusert kost 
og supplement av essensielle næringsstoffer

Introduksjon
Arvelige nevromuskulære sykdommer med debut i 
barnealder er en heterogen gruppe tilstander hvor 
mange innebærer økende symptomer og svekkelse av 
motorisk funksjon med alder. Spinal muskelatrofi 
(SMA) er en av de mest hyppig forekommende og 
kjente av disse tilstandene. SMA kjennetegnes av et pro-
gressivt tap av forhornsceller i ryggmargen og fører til 
utvikling av muskelatrofi og svakhet (1). Sykdommen 
har en antatt insidens på 1:11 000 (2) og skyldes en 
mutasjon i SMN1-genet på kromosom 5 (3). Årsaksrettet 
behandling er nå i økende grad tilgjengelig og kan for 
mange gi bedre motorisk utvikling (1, 4, 5). Tverrfag-
lige symptomatiske tiltak er fortsatt en vesentlig del av 
behandlingen og inkluderer blant annet tiltak relatert til 
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respirasjon, ernæring og ortopedi 
(1). SMA deles tradisjonelt inn i kli-
niske undergrupper etter alvorlig-
hetsgrad, hvor gruppering fastsettes 
ut i fra maksimalt oppnådde grov-
motoriske milepæl og debutalder (1) 
(Tabell 1). Selv om tilstanden kate-
goriseres i ulike undergrupper repre-
senterer sykdommen et bredt 
kontinuerlig klinisk spekter. Under-
gruppene er likevel relativt distinkte, 
og tiltak beskrives gjerne separat.

Denne oversiktsartikkelen har 
til hensikt å beskrive ernæringsrela-
terte helseutfordringer ved SMA 
med debut i barnealder og under-
søke dagens kunnskapsgrunnlag 
for god klinisk oppfølging og 
behandling. Artikkelen er en littera-
turstudie, og tiltak som foreslås er 
ikke alltid godt dokumentert. En 
del av den ernæringsfaglige tema-
tikken som belyses vil kunne være 
aktuell også ved andre nevromus-
kulære tilstander hos barn og unge.  

Beskrivelse av litteratursøk
Artikkelen baserer seg på interna-
sjonale retningslinjer for ernærings-
behandling ved SMA (1) og et 

systematisk litteratursøk. Søket ble 
gjennomført i Ovid Medline okto-
ber 2016 og oppdatert i april 2018. 
Søket ble begrenset til engelsk-
språklige artikler publisert fra 1996 
til 2018. Søkeord var «spinal mus-
cular atrophy» i kombinasjon med 
«nutrition», «nutritional», «diet», 
«feeding», «energy or basal meta-
bolism», «body composition» and 
«deglutition disorders», og ga 118 
treff. Etter gjennomlesing av tittel 
og abstrakt ble det av førsteforfatter 
identifisert 35 originalartikler som 
omhandlet ernæringsrelaterte pro-
blemstillinger i den aktuelle pasi-
entgruppen. Disse ble inkludert og 
lest i sin helhet av førsteforfatter. 

Ernæringsutfordringer
Personer med SMA har økt fore-
komst av ernæringsrelaterte helseut-
fordringer og det råder i dag bred 
faglig enighet om at ernæringsopp-
følging og behandling er en viktig 
del av det tverrfaglige tilbudet til 
pasientgruppen. Type SMA predike-
rer både sannsynlighet for og hvor 
raskt barnet utvikler spiseproble-
mer. Barn med SMA type I og II er de 

som har høyest risiko for å utvikle 
underernæring (6, 7). Barn og unge 
med SMA II og SMA III har også økt 
risiko for å utvikle overvekt (8-12). 
Det er likevel begrensninger i kunn-
skapsgrunnlaget for hvordan even-
tuell god ernæringsutredning og 
behandling bør foregå i praksis.  

Kroppssammensetning  
og vurdering av  
ernæringsstatus
Muskelatrofi gir lav muskelmasse, 
spesielt hos barn med SMA I, men 
også hos barn med SMA II og SMA III 
som har tapt sin gangfunksjon (9, 
10). På gruppenivå er det forskjeller 
mellom undergruppene av SMA, 
hvor SMA I har lavere muskelmasse 
enn SMA II (13) og SMA II har lavere 
muskelmasse sammenliknet med 
SMA III (10, 11). Hos barn i alderen 
5-18 år (n=25) var fettfrimasse-in-
deks z-skår, målt med dual-energy 
x-ray (DXA), i gjennomsnitt -5,0 
(±2,1) for SMA I og SMA II, og -3,9 
(±1,2) for SMA III (11). Kun to av 
barna i denne undersøkelsen hadde 
SMA I, noe som har sammenheng 
med at få barn med denne diagnosen 
uten årsaksrettet behandling blir 
eldre enn 2 år. Tilsvarende ble det 
dokumentert fra en undersøkelse av 
30 barn i alderen 1-10 år at 83 % 
med SMA I (n=15) og 42 % med 
SMA II (n=15) hadde BMI-z skår som 
var mer enn 2 SD under gjennom-
snittet (13). Disse studiene illustrerer 
de klare forskjellene mellom under-
gruppene men også de individuelle 
forskjellene innenfor de respektive 
grupperingene. På individnivå er det 

Tabell 1 Kliniske undergrupper av spinal muskelatrofi med debut i barnealder	  

TYPE SYMPTOMDEBUT MOTORISK FUNKSJON PROGNOSE UTEN ÅRSAKSRETTET BEHANDLING

I < 6 mnd Personen kan ikke sitte uten støtte Forventet levealder 

< 2 år

II 6 – 18 mnd Personen kan sitte men ikke stå/gå uten støtte De fleste blir voksne med tiltak som er tilgjengelige

III > 18 mnd Personen oppnår gangfunksjon men kan miste 

denne og bli rullestolavhengig 

Levealder upåvirket 

Hovedbudskap
•	 God ernæringsutredning og behandling er en viktig del av det 

tverrfaglige tilbudet til personer med spinal muskelatrofi 
•	 Pasienter med spinal muskelatrofi kan ha behov for ulike 

typer ernæringstiltak
•	 I mangel av egne vekt-for-lengde kurver for pasientgruppen 

kan ordinære kurver være nyttige for å følge utviklingstrender, 
men disse kurvene kan overestimere underernæring og 
underestimere overvekt 
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ikke etablert en klar korrelasjon mel-
lom ernæringsstatus og vekt-for-
lengde eller vekt-for-alder persentiler 
på standard vekstkurver (1, 9). Disse 
kurvene er dermed utilstrekkelige for 
å vurdere ernæringsstatus alene, men 
kan være nyttige for å se utvikling 
over tid. Ved bruk av ordinære vekst-
kurver er det viktig å kjenne til at 
barna kan ha vekt-for-lengde tilsva-
rende 2,5 persentil eller lavere uten at 
dette nødvendigvis gir redusert leng-
devekst eller redusert fettmasse (9, 
11). Tilsvarende bør man kjenne til at 
BMI fra rundt 50 persentil og over 
hos barn med spinal muskelatrofi 
kan bety overvekt (11).  

Bruk av DXA gir et godt bilde av 
kroppssammensetning og ernæ-
ringsstatus men er lite tilgjengelig 
og lite brukt i klinisk arbeid med 
pasienter. Bruk av bioelektrisk 
impedans analyse (BIA) har så langt 
gitt blandende resultater. En valide-
ringsstudie (n=16) hvor BIA ble 
sammenliknet mot DXA viste 
lovende resultater med BIA og at 
Cordain-beregningen var den av de 
undersøkte formlene med lavest 
feilmargin og høyest prediktiv verdi 
(14). Andre har funnet at BIA og 
måling av hudfoldtykkelse syste-
matisk underestimerer fettmassen 
(15) og at det er stor individuell 
variasjon i validitet på målinger 
utført med BIA (16).

Energibehov og  
næringsinntak
Undersøkelser av hvilemetabolisme 
med indirekte kalorimetri tyder på at 
standard prediksjonsformler for 
beregning på gruppenivå overestime-
rer barnas energibehov. Hos barn 
med SMA II overestimerte formlene i 
gjennomsnitt fra 7-23 % (13, 17) 
mens hos barn med SMA I var tilsva-
rende tall 11-13 % (13). Det er viktig 
å merke seg at de mest alvorlig affi-
serte barna med SMA I ikke er inklu-
dert i den refererte undersøkelsen. En 

kartlegging av i hovedsak pasienter 
med SMA II fra 3-35 år viste at Scho-
field- og Harris Benedict-formlene 
estimerte energibehov innenfor en 
feilmargin på ± 10 % for 60 % av 
pasientene (16). Hos resten var det 
stor variasjon, fra 35 % over- til 30 % 
underestimering av energibehov. 
Denne studien viser at det er til dels 
store individuelle variasjoner og at 
dersom man ikke har tilgang til å 
måle energibehov ved indirekte kalo-
rimetri bør energiinntak og vektut-
vikling følges over tid. Kartlegging av 
energiinntak basert på 3-dagers kost-
registrering hos barn med SMA I i 
alderen 0-12 måneder viste gjennom-
snittlig energiinntak tilsvarende 88 % 
av referanseverdi. I alderen 1-3 år var 
energiinntaket fra 67-77 % av alder-
sjustert referanseverdi (9).

En kartlegging av næringsstof-
finntaket hos barn med SMA I 
avdekket at 25 % eller flere hadde 
lavere enn anbefalt inntak av essen-
sielle fettsyrer, vitamin A, D og E, 
folat, kalsium, jern og magnesium 
(9). Også hos majoriteten av pasi-
enter med SMA II er det beskrevet 
lavt inntak av vitamin D, E, K, folat 
og kalsium (16). Lavt inntak av 
vitamin D fra kosten er ytterligere 
dokumentert hos 35-75 % i andre 
studier (8, 18). Ingen av studiene 
undersøkte 25-hydroxy vitamin D 
status i blodet. 

Spisevansker  
og underernæring
Historisk sett har de aller fleste barn 
med SMA I utviklet spisevansker i 
løpet av første leveår med behov for 
sondemat for å sikre tilstrekkelig 
næringsinntak og redusere risiko for 
aspirasjon (6, 8, 19-21). I denne 
gruppen er bruk av respirasjons-
støtte og ernæringsbehandling for-
bundet med økt overlevelse (22). 
Internasjonalt har det vært varierende 
praksis knyttet til om barn med SMA 
I har fått tilbud om ernæring via 

nasogastrisk sonde (20, 21, 23) eller 
gastrostomi (19). Det rådende synet i 
flere fagmiljøer har vært at barna 
ikke skal utsettes for en gastrosto-
miprosedyre som følge av den alvor-
lige prognosen med tidlig død og 
høy risiko for alvorlige komplikasjo-
ner (24). Flere små studier har imid-
lertid konkludert med at 
gastrostomiprosedyre kan være trygt, 
og det er foreslått at barna ved anleg-
gelse av gastrostomi også bør tilbys 
kirurgisk forsterkning av lukkeme-
kanismen mellom magesekk og spi-
serør for å redusere risiko for refluks 
og aspirasjon (25, 26). Med ny medi-
sinsk behandling tilgjengelig øker 
behovet for proaktiv støttende 
behandling. Dette kommer til 
uttrykk i de nye internasjonale ret-
ningslinjene hvor det anbefales at 
barn som viser kliniske tegn til tygge- 
og svelgevansker bør utredes med 
videofluoroskopi, og hos barn med 
SMA I eventuelt allerede så snart 
diagnosen er fastsatt. Hos barn med 
behov for enteral ernæring skal naso-
gastrisk eller nasojejunal sonde 
benyttes i påvente av gastrostomi (1).

Personer med SMA II har også 
betydelig risiko for å utvikle spisevan-
sker og utredning med videofluoro-
skopi er aktuelt i denne gruppen når 
det foreligger klinisk indikasjon. 
Undersøkelser av barn og voksne har 
avdekket at 20-28 % hadde tygge-
vansker, 25-31 % hadde svelgevan-
sker og at det var vanligst å ha 
utfordringer knyttet til å svelge fast 
føde (27, 28). Høyest forekomst av 
svelgevansker (38 %) ble funnet hos 
personer i alderen 20- 29 år (28). Få 
opplevede utfordringer knyttet til å 
svelge drikke og flytende føde. Dette 
skyldes at svelgeproblemene i større 
grad er knyttet til muskelsvakhet i 
tungen og svelgemuskulatur enn 
utfordringer i koordinasjon av svelge-
refleksen (29). Diagnosen er også for-
bundet med redusert gapeevne, noe 
som kan påvirke personenes evne til 
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å føre mat inn i munnen og er beskre-
vet som en utfordring hos 20-79 % 
med SMA II (27, 28, 30). Når pasien-
ter med og uten behov for respira-
sjonsstøtte ble sammenliknet fant 
man høyest forekomst av spisevan-
sker hos dem med behov for respira-
sjonsstøtte (27, 28). Andre 
predikerende faktorer er svak nakke-
muskulatur med påfølgende utfor-
dringer knyttet til å balansere hodet 
under måltidene (27, 31) og alder 
(28, 30). Høyest andel med spiseut-
fordringer ble funnet blant personer 
over 20 år. For personer med utfor-
dringer i munnmotorikk er konsis-
tenstilpasning av kostholdet et aktuelt 
tiltak, og grad av tilpasning må vur-
deres individuelt ut ifra personens 
evne til å gape, tygge og svelge. Perso-
ner med svak hodekontroll kan ha 
nytte av hodestøtte under måltidene 
da dette kan gi bedret svelgefunksjon 
(31). Fysioterapi for å øke fleksibilitet 
og bedre motorikk i nakken er fore-
slått (32) men er ikke tatt inn som 
anbefalt tiltak (1). Å avslutte målti-
dene med drikke er foreslått som et 
tiltak for å rense munnen og unngå at 
rester av fast føde blir liggende i 
munnhulen og gir indirekte aspira-
sjon (29).

Spisevansker hos personer med 
SMA III er sjelden så lenge de er 
gående (1). Vanskene likner ellers 
det som er beskrevet for SMA II men 
forekomsten er lavere og spiseutfor-
dringene gjerne mildere (27).    

Gastrointestinale  
utfordringer
Gastroøsofagal refluks og nedsatt 
tarmmotilitet kan gi nedsatt toleranse 
for ernæring og gjøre det krevende å 
gi optimal ernæring selv når utfor-
dringen blir identifisert. Hos barn 
med SMA I er refluks beskrevet å 
være en vanlig utfordring (19, 26). 
Nedsatt toleranse for sondeløsning 
forekom hos omlag 60 % av barna og 
kumelkintoleranse ble rapportert hos 

30 % (19). Effekt av ulike sondeløs-
ninger er ikke systematisk undersøkt, 
men basert på rapport fra foreldre er 
det holdepunkt for at enkelte barn 
kan ha mindre magetarmplager ved 
bruk av aminosyre- eller peptidba-
serte sondeløsninger (19). Andre 
aktuelle tiltak kan være justering av 
sonderegimet og overgang til jejunal 
sonde. Forstoppelse er også en kjent 
utfordring og det er viktig å etterse 
tilstrekkelig væsketilførsel (1).   

Metabolske forandringer
Det er holdepunkter for at glukose-
metabolismen kan være påvirket 
ved SMA slik at barna har høyere 
risiko for å utvikle hypo- og hyper-
glykemi (1, 33). Lav muskelmasse 
gir høyere sannsynlighet for å 
utvikle hypoglykemi ved faste og 
ved katabol tilstand da skjelettmus-
kulatur er en viktig metabolsk 
reservekilde i slike situasjoner (34). 
Dette gjør barna sårbare ved kirurgi, 
feber og oppkast eller i andre situa-
sjoner hvor næringsinntaket er 
redusert. Hos barn med SMA I bør 
faste unngås, og det er foreslått at 
barn med SMA I ikke bør utsettes 
for faste over seks timer ved akutt 
behandling (1). For barn med SMA 
II og SMA III bør toleranse for faste 
vurderes ut ifra situasjonen og bar-
nets ernæringsstatus. I en undersø-
kelse av seks overvektige barn med 
SMA II i alder 7-11 år tolererte alle 
20 timers faste fint, men halvparten 
oppfylte kriteriene for glukoseinto-
leranse og alle hadde forhøyede 
insulin-nivåer i blodet (35).   

Det er også omtalt mulige for-
andringer i fettsyremetabolismen 
og økt risiko for metabolsk acidose, 
og ved akutt sykdom er adekvat 
hydrering og opprettholdelse av 
elektrolyttbalansen noe som må føl-
ges opp og monitorers nøye (1). 
Hyperkalsemi er beskrevet hos et 
barn på 10 måneder med SMA II i 
en kasusbeskrivelse (36). 

Beinhelse
Beintettheten er ofte redusert ved 
SMA og diagnosen er forbundet med 
økt forekomst av brudd (37, 38). I en 
studie av barn med SMA I, II og III fra 
1-10 år (n=85) hadde 85 % av delta-
kere bentetthet z-skår som var 2 SD 
under gjennomsnittlig beintetthet i 
referansepopulasjonen (39). Tilsva-
rende er det beskrevet at 13 av 17 
pasienter med SMA II hadde beintett-
het som var 2 SD eller mer under 
gjennomsnittlig normalverdi (16). 

Vitamin D og kalsium er viktige 
næringsstoffer for utvikling og ved-
likehold av skjelettet. Suboptimalt 
inntak av disse næringsstoffene er 
beskrevet hos pasienter med SMA 
(8, 9, 16) og lavt inntak er forbun-
det med redusert beintetthet hos 
barn med SMA I (18). Ved ernæ-
ringsoppfølging bør inntak av disse 
næringsstoffene alltid undersøkes 
og suppleres hvis inntaket er under 
anbefalt nivå. Vitamin D- og kalsi-
umnivå bør også følges i blod (1). 

Ernæringsutredning  
og behandling
Som beskrevet over finnes det ikke 
tilstrekkelig dokumentasjon til å gi 
klare anbefalinger for ernæringsbe-
handling av pasienter med SMA. 
Likevel har man internasjonalt, 
basert på tilgjengelig forskning og 
klinisk erfaring, utviklet en oversikt 
over ernæringsutredning og behand-
ling for de ulike undergruppene av 
SMA (1). Denne er oversatt med 
mindre justeringer basert på forfat-
ternes skjønn i tabell 2. 

Diskusjon
God kunnskap om diagnosegruppen 
og tilgang til valide kliniske metoder 
er en forutsetning for godt klinisk 
arbeid. Dette er spesielt utfordrende 
når diagnosen er sjelden, gode kli-
niske metoder er lite tilgjengelig og 
behandler ofte har begrenset erfaring 
med pasientgruppen. Litteratursø-



12

Ernæringsbehandling av pasienter med spinal muskelatrofi

ket ga en del treff om ernæring men 
mange av studiene er små og med til 
dels store aldersspenn og varierende 
alder på inkluderte pasienter. I 
tillegg ved presentasjon av resulta-
tene er de ulike undergruppene i 
blant slått sammen. I sum vanskeli-
gjør dette arbeidet med å 
sammenstille resultatene fra de ulike 
studiene til en god oversikt over hele 
pasientpopulasjonen og for de ulike 
undergruppene. Spesielt for SMA I 
fremstår det som at mange av de 
publiserte studiene inneholder få av 
de mest alvorlig affiserte pasientene.

Gastrostomi hos barn med SMA 
I er forbundet med økt overlevelse 

(22). Utover dette inneholder litte-
raturen lite informasjon om hvil-
ken nytte pasientene har av de 
foreslåtte ernæringstiltakene målt 
med objektive og valide utfallsmål. 
Likevel gir litteraturen et klart 
bilde av at pasienter med SMA har 
økt risiko ernæringsrelaterte utfor-
dringer og understøtter at god 
ernæringsoppfølging og behand-
ling er en viktig del av tilbudet til 
gruppen. Klinisk ernæringsfysio-
log bør om mulig vurdere yngre 
barn med SMA I og II hver 3.-6. 
måned, og de eldre barna årlig (1) 
(Tabell 2). Barn med SMA I og dår-
lige barn med SMAII er sårbare, og 

ernæringstiltak bør skje i samråd 
med behandlende lege.

De mest alvorlig affiserte under-
gruppene SMA I og SMA II har størst 
risiko for spisevansker, aspirasjon, og 
underernæring (8, 19, 21, 28), mens 
personer med SMA II og SMA III har 
størst risiko for å utvikle overvekt 
(10, 11). Avvikende kroppssammen-
setning som følge av redusert mus-
kelmasse gjør det utfordrende å 
vurdere barnas ernæringsstatus med 
bruk av vekstkurver alene, men kur-
vene kan gi viktige opplysninger om 
utviklingstendenser. Ordinær vurde-
ring av vekt-for-lengde mål kan, spe-
sielt hos barn med SMA II uten 

Tabell 2  Ernæringsutredning og behandling

UTREDNING BEHANDLING

«Ingen 

sittefunksjon»

(SMA I)

·	 Vurder om det er tegn til spisevansker og om det 

er indikasjon for å utrede svelgefunksjon 

nærmere med videofluoroskopi. Eventuelt 

videofluoroskopi allerede ved diagnose dersom 

tilgjengelig

·	 Følg vekt og lengdeutvikling longitudinelt

·	 Vurder ernæringsinntaket

·	 Utred om barnet har forstoppelse

·	 Regelmessig måling av 25-hydoxy-vitamin D i 

blodet 

·	 Vurder om det er behov for å måle andre 

ernæringsrelaterte markører i blodet

·	 I akutte situasjoner og ved sykdom som 

medfører lavt næringsinntak, monitorer 

elektrolytter og glukosenivået i blodet

·	 For barn med lav vektutvikling eller påvist risiko for aspirasjon, anlegg 

nasogastrisk sonde og vurder anleggelse av gastrostomi. Vurder 

nissenplastikk

·	 Ved behov, konsistenstilpasning av kosthold i henhold til spise- og 

svelgefunksjon

·	 Tilpass kalori-, væske-, makro- og mikronæringsstoffinntak til estimert 

behov

·	 Sørg for tilstrekkelig væskeinntak

·	 Ved behov, iverksett obstipasjonsforebyggende tiltak 

·	 Sørg for tilstrekkelig inntak av kalsium og vitamin D for å ivareta beinhelsen

·	 Unngå langvarig faste og ved akutt sykdom ikke mer enn 6 timer

·	 Ved behov, iverksett tiltak for å korrigere avvikende elektrolytter og hyper-/ 

hypoglykemi

«Sitter uten 

støtte»

(SMA II og 

dårlige SMA 

III)

·	 Vurder om det er tegn til spisevansker og om det 

er indikasjon for å utrede svelgefunksjon 

nærmere med videofluoroskopi

·	 Følg vekt og lengdeutvikling longitudinelt

·	 Vurder ernæringsinntaket og vurder om det er 

behov for å måle andre ernæringsrelaterte 

markører i blodet

·	 Utred om barnet har forstoppelse

·	 Regelmessig måling av 25-hydoxy-vitamin D i 

blodet 

·	 Vurder glukosenivå i blodet

·	 Ved påvist risiko for aspirasjon, anlegg nasogastrisk sonde og/eller henvis 

for anleggelse av gastrostomi

·	 Ved behov, gi råd om konsistenstilpasning av kosthold i henhold til 

spise- og svelgefunksjon

·	 Hos barn med dårlig tilvekst, gi råd om energiberikning av mat og/eller 

supplering med ernæringsprodukt

·	 Tilpass kalori-, væske-, makro- og mikronæringsstoffinntak til estimert 

behov. Vær oppmerksom på at gruppen har økt risiko for både 

underernæring og overvekt

·	 Gir råd om fiberrikt kosthold og sørg for tilstrekkelig inntak av væske for 

blant annet å motvirke obstipasjon

·	 Sørg for tilstrekkelig inntak av kalsium og vitamin D for å ivareta beinhelsen

·	 Vær oppmerksom på at barnet kan være sårbart ved langvarig faste

·	 Minimaliser faste, og ved akutt sykdom følg i tillegg glukose-, væske- og 

elektrolyttstatus; korriger ved behov

·	 Vær oppmerksom på at overvektige personer kan ha glukoseintoleranse 

og insulinresistens

«Gående»

(SMA III)

·	 Følg vekt og lengdeutvikling longitudinelt

·	 Regelmessig måling av 25-hydoxy-vitamin D i 

blodet 

·	 Ved behov, vurder næringsinntaket

·	 Gi råd om et kosthold i tråd med generelle kostholdsanbefalinger

·	 Vær oppmerksom på at energibehovet kan være redusert ved redusert 

muskelmasse og at personen lett kan utvikle overvekt

·	 Ved overvekt, gi råd om energi-redusert diett

·	 Suppler ved lavt inntak av makro- og/eller mikronæringsstoffer

·	 Sørg for tilstrekkelig inntak av kalsium og vitamin D for å ivareta beinhelsen

·	 Minimaliser faste ved akutt sykdom
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tygge- og svelgevansker og hos barn 
med SMA III som har tapt sin gang-
funksjon, medføre at pasienter defi-
neres som underernærte uten at lav 
fettprosent eller underernæring fore-
ligger, og kan lede til at unødvendige 
ernæringstiltak iverksettes. Dette kan 
gi overernæring med forverring av 
respirasjon og gastroøsofagal refluks. 
Overernæring kan også lede til utvik-
ling av overvekt som kan hemme 
barnas motoriske funksjon ytterli-
gere. Det er en tilsvarende stor utfor-
dring at feilvurdering av 
ernæringsstatus kan føre til at tiltak 
for å forebygge og behandle overvekt 
iverksettes unødvendig sent. I en 
gruppe med redusert mulighet for 
fysisk aktivitet er det vanskelig å 
reversere en allerede utviklet over-
vekt. Det gjør forebyggende tiltak 
meget viktige, spesielt hos de nevnte 
undergruppene, og inkluderer ernæ-
ringsveiledning for energiredusert 
kost. Ernæringsveiledningen må ta 
høyde for individuell variasjon i 
energibehov. 

Bedre metoder for å kunne 
beskrive pasientenes ernæringssta-
tus i klinisk praksis vil kunne styrke 
den faglige kvaliteten i ernæringsu-
tredningen. DXA er en gjennomfør-
bar og valid metode men er fortsatt 
lite tilgjengelig. Større tilgjengelighet 
vil kunne styrke kvaliteten i det 
ernæringsfaglige arbeidet. BIA har så 
langt vist blandende resultater (14-
16). Det er behov for større valide-
ringsstudier som inkluderer 
deltakere fra ulike undergrupper og 
ulike aldre før metoden eventuelt 
kan anbefales brukt i klinisk praksis. 

Tilsvarende er det utfordringer 
knyttet til at tilgjengelige formler for 
beregning av energibehov på grup-
penivå systematisk overestimerer 
(13, 17) og at det er til dels store indi-
viduelle variasjoner i energibehov 
(16). Ideelt sett bør barnas energibe-
hov vurderes med bruk av indirekte 
kalorimetri men også dette er lite til-

gjengelig i klinisk praksis. Ikke over-
raskende er det en sammenheng 
mellom motorisk funksjon og ener-
giforbruk (17). Dette gjør at ved vur-
dering av energibehov bør kliniske 
ernæringsfysiologer ta i betraktning 
motorisk funksjon målt med stan-
dardiserte motoriske tester som 
CHOP INTEND og Hammersmith 
Functional Motor Scale Expanded 
utført av fysioterapeut. 

Det bør rettes økt innsats mot å 
utrede barn med SMA for spise- og 
svelgeproblemer. Klinisk vurdering 
av måltidet er en god metode for å 
fange opp barn med utfordringer og 
bør alltid inngå som ledd i en slik 
utredning. For å unngå feilsvelging 
og påfølgende respirasjonsvansker 
anbefaler de nye internasjonale ret-
ningslinjene (1) at barn med klinisk 
indikasjon og barn med SMA I alle-
rede ved diagnosetidspunkt bør få 
utredet sin svelgefunksjon med vide-
ofluoroskopi. Dersom det ikke er 
mulig å få gjennomført denne type 
utredning innen rimelig tid bør 
logoped koples inn for klinisk 
vurdering av tygge- og svelge
funksjon. 

Det pågår en faglig diskusjon 
internasjonalt om effekt av ulike type 
dietter, inkludert indikasjon for bruk 
av aminosyre- og peptidbaserte son-
deløsninger (19). Så langt foreligger 
det ingen studier på dette området. 
Sonderegimer bør etableres etter 
samme prinsipper som hos andre og 
toleranse vurderes individuelt (1). 
Enkelte nettsider som retter seg mot 
foreldre og fagpersoner foreslår at 
barn med SMA kan ha nytte av fettre-
duserte dietter, men det er foreløpig 
ingen undersøkelser av dette hos 
pasienter. Det er generelt et behov for 
mer kunnskap om mulige metabol-
ske forandringer ved SMA basert på 
undersøkelser i pasientpopulasjoner.

Mange nevromuskulære syk-
dommer er forbundet med redusert 
beinhelse og gir økt risiko for utvik-

ling av skjev rygg (skoliose) og brudd 
(39, 40). Brudd i underekstremite-
tene kan gi permanent tap av gang-
funksjon (40). Økt forebyggende 
innsats er anbefalt og inkluderer til-
strekkelig inntak av vitamin D og 
kalsium fra kosten (1) (Tabell 2).   

Ny medisinsk årsaksrettet 
behandling er nå tilgjengelig for 
pasientgruppen i Norge og er for-
ventet å kunne gi bedre motorisk 
utvikling og lenger overlevelse for 
en del av barna (4, 5). Dette gir nytt 
håp for pasienter og pårørende 
men betyr også at det er mye vi 
ikke vet om pasientenes behov for 
proaktiv støttende behandling 
fremover. Til tross for at ernæring 
er et anerkjent fagområde i klinisk 
oppfølging av pasienter med SMA 
er det behov for mer systematisk 
kunnskap basert på store pasient-
populasjoner, longitudinelle data 
og intervensjonsstudier av 
ernæringstiltak i pasientgruppen.

Takk 
Forfatterne ønsker å takke Nasjo-
nal kompetansetjeneste for sjeldne 
diagnoser (NKSD) for prosjektmid-
ler til finansiering av arbeidet med 
oversiktsartikkelen. 
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Gjør det mulig å dekke proteinbehovet tidlig  
i forløpet uten å overernære pasienten.

Med god gastrointesinal toleranse 1)

1) Looijaard WGPM,  Denneman N, Broens B,  Weijs PJM,  
Oudemans-van Straaten HM. Early High Protein Intake Without 
Energy Overfeeding in Critically Ill Patients. Clin Nutr  2017 Sep; 
36 (Supplement 1): S186-S187

Mer informasjon om våre medisinske 
ernærings produkter finner du på: 
www.fresenius-kabi.com/no

 Intensive
Proteinrik og energimoderat 
sondeløsning for tidlig oppstart  
av enteral ernæring til kritisk syke
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