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Bakgrund
Food protein induced enterocolitis syndrome (FPIES) ar en icke-IgE formedlad och troligen

cellmedierad fédoamnesallergi med allvarliga symtom fran mag-tarmkanalen. Akut FPIES
debuterar vanligen i samband med introduktion av livsmedel i barnets kost och debut efter
ett ars alder ar ovanligt. Tillstandet ar sannolikt underdiagnostiserat. Det finns inga sakra
siffror for forekomst av FPIES, men nagra studier anger en incidens mellan 0,3-0,5%.

Symtom

Kardinalsymtomet ar kraftiga, upprepade krakningar som debuterar 1-4 timmar efter intag
av det livsmedel barnet inte tal. Barnen blir ofta bleka och apatiska. En del far dven diarréer,
ibland blodiga, som debuterar efter 4—12 timmar och ibland kan vara langdragna. Vid svara
krakningar kan hypovolemisk chock, hypotension, metabol acidos, hypotermi och
methemoglobinemi uppsta. | det akuta skedet ses ofta leukocytos samt trombocytos. |
sallsynta fall debuterar sjukdomen under helamning med symtom som vid en allergisk
enterokolit: kroniska krdakningar, buksmartor, diarréer, hypoalbuminemi, anemi och dalig
viktuppgang. Tillstandet kallas kronisk FPIES och diagnosen kan stallas forst nar barnet far i
sig livsmedlet i storre mangd (egen kost) och reagerar med akuta FPIES-symtom.

Utlésande fodoamnen
Mjolk ar vanligaste utlésande agens och det livsmedel som nastan alltid triggar en kronisk

FPIES. Andra vanliga livsmedelstriggers ar fisk, havre, vete och dgg men FPIES-reaktioner
finns dven beskrivna mot en mangd andra livsmedel inklusive soja, ris, majs, potatis,
kyckling, gronsaker och frukt. Vilka livsmedel som ar vanliga triggers vid FPIES varierar
mellan olika ldnder, bland annat &r soja en vanlig trigger i lander som anvander sojabaserade
brostmjolksersattningar och ris dr en vanlig trigger i manga asiatiska lander.

Differentialdiagnos
Eftersom “klassiska” allergisymtom fran hud och luftvdgar saknas och symtomen inte

kommer i direkt anslutning till matintag &r det vanligt att barn med FPIES vid den /de forsta
akuta episoden/-erna misstanks ha andra diagnoser. Det dramatiska insjuknandet i
kombination med leukocytos inger ofta misstanke om allvarlig infektion som gastroenterit,
sepsis eller meningit. Andra differentialdiagnoser till akut FPIES ar: invagination, Brief
Resolved Unexpected Event (BRUE), forgiftning, metabol sjukdom och Ige-férmedlad allergi
En kronisk FPIES kan vara svar att skilja fran andra eosinofila gastroenteropatier och koliter
men dven fran andra tillstand med viktavflackning hos unga barn som celiaki, cystisk fibros,
immundefekt och hjartsjukdom.
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Utredning
Enligt internationella guidelines (1) stélls diagnos:
e Baserat pa sjukhistoria om 2 eller fler akuta FPIES-episoder orsakade av samma
livsmedel (se bifogad lista for diagnoskriterier):
e Med matprovokation om enbart 1 akut FPIES episod eller oklar sjukhistoria/oklar
livsmedelstrigger
Leukocytos och trombocytos uppmatt vid akut episod starker misstanke om FPIES. Knappt
halften av barnen med FPIES har |att forhdjda eosinofiler i blod mellan de akuta episoderna.
Vid en akut FPIES-episod sjunker antalet blodeosinofiler, istdllet kan ett 6kat antal eosinofiler
aterfinnas i tarmen. IgE-antikroppar eller pricktest for det aktuella fédoamnet ar vanligtvis
negativt. Enstaka barn, i nagon studie upp till 10- % av barnen, kan med tiden utveckla en
latt forhojd specifik IgE-niva och det finns beskrivet fall som 6vergar i IgE-medierad allergi

Diagnoskriterier FPIES
Huvudkriterier- ska vara uppfyllda

*Upprepade krakningar 1-4 timmar efter intag av misstankt livsmedel
»Klassiska |gE-medierade allergisymtom fran hud eller andningsvagar saknas vid
reaktionstillfallet

* Annan allvarlig orsak till symtomepisoden har uteslutits

Delkriterier- varav minst 2 ska vara uppfyllda

*Uttalad letargi

»Pataglig blekhet

+Diarré, eventuellt blodtillblandad
*Behov av akutsjukvard

*Behov av intravends vatska
*Hypotension

*Hypotermi

Provokation

Diagnostisk provokation gors nar diagnos eller utlésande

livsmedelstrigger ar oklar. Provokation for bedémning av toleransutveckling kan goéras
efter ett ars symtomfrihet. Barnet ska ha en PVK och lakemedel ska finnas tillgangliga.
Provokationsdosen berdknas efter gram protein av det misstankta fédoamnet per kilo
kroppsvikt. For provokationsschema se egen riktlinje C7 under ”Diagnostik”
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Behandling

Akut FPIES behandlas med intravenos vatska i bolusdos: 20 ml/kg (Natriumklorid 9 mg/ml,
Ringer-Acetat eller Plasmalyte). Ondansetron har i flera studier visats ha god effekt vid akut
FPIES i en dos om 0,15-0,2 mg/kg (max 4 mg) intravendst eller intramuskulart. Systemiskt
givet kortison (Betapred 4 mg/ml eller hydrokortison (Solu-Cortef)) kan provas som en
intravends engangsdos.

Prognos

Majoriteten av barn med FPIES utvecklar tolerans, de flesta innan 3 ars alder. Sa val studier
som klinisk erfarenhet talar for att andelen barn med FPIES som utvecklat tidig tolerans kan
skilja sig at beroende pa livsmedelstrigger. Medan barn med FPIES mot till exempel mjolk
och havre ofta ar symtomfria innan 2 ars alder har barn med FPIES mot livsmedel som fisk
och kyckling oftare en senare toleransutveckling. Enstaka patienter har kvar sin FPIES i
vuxen alder.

Diagnos
FPIES (Food protein induced enterocolitis syndrome) K 52.2
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