EN DEL AV BAZ SVENSKA BARNLAKARFORENINGEN

Svensk Forening for Pediatrisk Endokrinologi
och Diabetes

Handlaggning av cystisk fibros relaterad diabetes
hos barn och ungdomar

ISPAD Clinical Practice Consensus Guidelines 2022. Chapter 5.

Management of cystic fibrosis-related diabetes in children and adolescents

Katie Larson Ode, Manfred Ballman, Alberto Battezzati, Amanda Brennan, Christine L. Chan, Shihab
Hameed, Heba M. Ismail, Andrea Kelly, Antoinette M. Moran, Remi Rabasa-Lhoret, Nichole A. Saxby,
Maria E. Craig

www.ispad.org

Fér SFPED Torun Torbjornsdotter, Berglind Gudmundsdottir, Amira Elimam och
redaktionsgruppen

Cystic fibrosis-related diabetes, CFRD, kan upptrada vid alla aldrar och risken 6kar med stigande
alder. Ungefar 20% av 20-aringar med CF har diabetes. Den patologiska glukosomsattningen kommer
smygande, ar fluktuerande och progressiv. Detta ar en utmaning fér motivationen hos en redan
drabbad grupp med avancerad egenvard. Fa patienter med CF har en helt normal glukostolerans.
Bakomliggande patofysiologi innebéar bland annat en gradvis forlust av insulinproduktion men ocksa
en minskande glukagonproduktion. Tidig CFRD karakteriseras av normalt faste glukos med
blodglukos-stegring efter maltid. Over tid utvecklas dven forhojt faste glukos. De flesta med CFRD har
inga symptom vid diagnostillfallet och diabetesketoacidos ar sallsynt. Hypoglykemier ar vanliga, dven
utan insulinbehandling samt innan CFRD diagnos stallts.

Det ar annu okant hur stor effekt HEMT behandling (Highly Effective CFTR Modulator Therapy)
kommer att ha pa incidens och prevalens av CFRD. Med battre CF-behandling finns risk for 6kande
BMI och fetma, vilket i sin tur kan 6ka insulinresistensen och paverka forekomst av CFRD.

Screening och diagnos

- Samma diagnoskriterier som vid diabetes galler vid CFRD, men HbA1lc <48 mmol/L utesluter
inte diabetes. Diagnosen CFRD stélls forsta gangen patienten nar kriterierna, aven om
glukostoleransen forbattras senare.

- Screening rekommenderas:

o Arligen fran 10 &rs lder, med OGTT.
o Vid akuta infektioner eller glukokorticoidbehandling med blodsocker.
= Diagnosen fas vid faste blodglukos =7 mmol/L och/eller 2-h postprandiellt
varde >11,1 mmol/L som kvarstar >48 timmar
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o Vid kontinuerligt nattligt sonddropp med blodsocker vid initierad sondning samt mitt
i, eller efter avslutat sonddropp. Upprepas en gang per manad
= Diagnosen fas vid blodglukos >11,1 mmol/L under tva separata dygn.
o For gravida utan CFRD, med OGTT vid graviditetsvecka 12-16 samt 24-28.

Behandling och uppfdljning

- Bor handlaggas pa barndiabetesmottagning. Var frikostig med insulinpump och sensor.
- Patienter med CFRD behandlas med insulin. Bérja med laga doser, da dessa patienter kan
vara mycket insulinkansliga. Behandlingen individualiseras beroende pa sensorvarden.
o Vid CFRD med normalt faste glukos kan man pabdrja behandling med enbart
maltidsinsulin.
= Direktverkande insulin — borja med kolhydratkvot 30 g/E.
o Vid CFRD med férhojt faste glukos.
= Langverkande insulin — borja med 0,1 E/kg/dygn.
o Hos patienter med nattligt sonddropp
= Direktverkande insulin 50% + Levemir 50%. Kvotforslag 30 g/E.

- Olikt annan typ av diabetes rekommenderas hégkalorikost vid CFRD.
- T1D kan existera hos CF patienter, screening for autoantikroppar rekommenderas.
- Arlig screening fér mikrovaskuldra komplikationer bor paborias efter 5 ars kiand CFRD.

Anpassning till svenska férhallanden

- Enligt ADAs rekommendationer bor man efterstrava minst 70% CGM-tid inom malomradet
3,9-10,0 mmol/L. Vi rekommenderar dock att man efterstrivar 3,9-7,8 mmol/L eftersom
kronisk hyperglykemi paverkar lungfunktionen negativt och okar risk for bakterietillvaxt
redan vid blodsockervarden >8 mmol/L (1-4).

- Diagnosforslag:

o Nedsatt glukostolerans: R73.9.
o CFRD:E13.9
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