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Forord

Detta ar den forsta versionen av ett nationellt svenskt vardprogram for diagnostik och be-
handling av eosinofil esofagit (EoE) hos barn och ungdomar. EoE rapporterades hos barn for
forsta gangen sa sent som pa 1990-talet och tillstandet har tilldragit sig 6kad uppmarksam-
het under de senaste tva decennierna da en stadig okning av incidensen av EoE rapporterats
fran manga héginkomstlander i varlden. | Sverige finns i dagslaget uppskattningsvis 200—300
barn med diagnostiserad EoE, men antalet odiagnostiserade fall kan antas vara betydligt fler.
Eftersom allt fler inom varden kommer i kontakt med barn och ungdomar med EoE, &r vard-
programmets mal att ge vagledning baserad pa aktuell kunskap och evidens fér handlagg-
ning av unga patienter med denna relativt nya sjukdom.

De forsta internationella konsensusriktlinjerna for diagnostik och behandling av EoE publice-
rades 2007 och har darefter genomgatt vasentliga férandringar och uppdateringar i takt med
att kunskapen om tillstandet har 6kat. Rekommendationer i detta vardprogram baseras pa
de senaste europeiska och internationella konsensusriktlinjerna (ACG 2013'; ESPGHAN
2014%; UEG/ESPGHAN/EAACI/EUREOS 20173; AGREE 2018% AGA 2020°). Vidare har framta-
gandet av vardprogrammet skett i samarbete mellan barnallergologisk och -
gastroenterologisk expertis eftersom majoriteten av patienter med EoE har en aller-
gisk/atopisk samsjuklighet och darfér ofta har vardkontakter med foretradare fran de bada
specialiteterna. Vardprogramarbetet har dven skett parallellt med det att Svensk Gastroen-
terologisk Forening har tagit fram riktlinjer for vuxna med EoE och samstammighet rérande
viktiga gemensamma punkter har beaktats.

Eosinofil esofagit ar foremal for omfattande internationell forskningsaktivitet vilket kan for-
vantas leda till forbattrad och forenklad diagnostik, behandling och uppfdéljning av tillstandet
i framtiden. Arbetsgruppens malsattning ar att regelbundet uppdatera vardprogrammet i
takt med att ny kunskap samlas. Vi vdalkomnar daven synpunkter och forslag till forbattringar i
vardprogrammets innehall.
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Sammanfattning av vardprogrammet

® Fosinofil esofagit (EoE) bor inga som differentialdiagnos hos barn och ungdomar som uppvisar
svaljningssvarigheter, atovilja eller andra symtom fran 6vre delen av mag-tarmkanalen.
Symtomen &r ospecifika i synnerhet hos yngre barn medan svéljningssvarigheter med eller utan
matobstruktion ar typiska symtom hos aldre barn/tonaringar med EoE. Noggrann
symtomanamnes ar viktigt eftersom manga patienter har utvecklat coping-mekanismer
avseende atvanor for att kompensera for de svaljningsrelaterade besvaren.

® Diagnostik av EoE kraver alltid gastroskopi da totalt minst 6 biopsier fran 3 olika nivaer i esofagus
bor tas oberoende av det makroskopiska utseendet. De vanligaste endoskopiska fynden vid EoE
hos barn och ungdomar &r longitudinella faror, vita exsudat och minskad kérlteckning (svullnad) i
slemhinnan. Esofagusslemhinnan kan dock makroskopiskt ha ett normalt utseende hos upp till
en tredjedel av patienterna.

® For diagnos EoF krivs enlig aktuella konsensusriktlinjerna®” att féljande tre kriterier ar fyllda:

1. patienten har symtom relaterade till stord funktion i matstrupen

2. typisk histologisk bild inkluderande pavisande av >15 eosinofiler/synfalt i minst
en av biopsierna tagna fran esofagusslemhinnan

3. andra sjukdomar som kan orsaka eosinofili (215 eosinofiler/synfalt) i
esofagusslemhinnan har dvervagts

® De etablerade behandlingsalternativen vid EoE ar kostbehandling (eliminationsdiet},
protonpumpshammare och lokalt verkande (nedsvald} kortikosteroid. Samtliga behandlingar har
visat sig vara effektiva, men det individuella behandlingssvaret varierar mellan patienterna.
Malet ar att uppna symtomfrihet och en normalisering av de inflammatoriska férandringarna i
matstrupens slemhinna.

® Behandlingseffekten bor alltid kontrolleras med uppféljande gastroskopi inklusive biopsitagning
2-3 manader efter nyinsatt/andrad behandling da symtomsvar har en lag samstammighet med
graden av kvarstaende inflammation i esofagusslemhinnan.

® | nulaget saknas det evidensbaserade rekommendationer angaende langtidsbehandling av EoE. |
linje med radande uppfattning bland internationell expertis, bedémer arbetsgruppen att
underhallsbehandling &r motiverad i de flesta fallen for att minska risken for
langtidskomplikationer (framst fibrostenotisk esofagusstriktur) associerade med tillstandet. Vid
underhallsbehandling med protonpumpshammare eller lokalt verkande kortikosteroid bér man
strava efter lagsta effektiva dos for att minimera potentiella biverkningar kopplade till
langtidsanvéndning av dessa preparat.

® Barn och ungdomar med EoE kraver en regelbunden uppfoljning inom specialiserad sjukvard.
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Sjukdomsdefinition

Enligt aktuell internationell konsensus definieras eosinofil esofagit (EoE) som ett kroniskt immunfor-
medIlat och allergenutlost inflammatoriskt tillstdnd i matstrupen som leder till en progressiv esofa-
geal dysfunktion®*?. Histologiskt kdnnetecknas tillstdndet av en ékad infiltration av eosinofila granulo-
cyter i esofagusslemhinnan. For att stalla diagnosen EoE kravs dven symtom som &r relaterade till
esofageal dysfunktion samt att andra alternativa orsaker (t.ex. gastroesofageal refluxsjukdom, aka-
lasi, parasitinfektion, hypereosinofilt syndrom, Crohns sjukdom) till esofageal eosinofili har over-
vagts.

Bakgrundsinformation om eosinofil esofagit

EoE férekommer oftare hos pojkar an flickor (2-3:1)® och ar starkt associerad med IgE-férmedlade
allergiska tillstdnd’. Mer dn hilften av barn och ungdomar med EoE har allergisk rinit, eksem, astma
och/eller IgE-férmedlad matallergi®. Hos majoriteten av patienterna med EoE triggas tillstandet av ett
eller flera matallergen®. Aven luftburna allergen, s& som pollen under pollensidsongen, har diskuterats
kunna utldsa en férsamring av EoE hos vissa patienter med samtidig luftburen allergi®®*2,

Patogenesen som leder till utveckling av EoE ar inte fullstandigt kdnd, men anses vara multifaktoriell,
d.v.s. kombination av bade genetisk sarbarhet och omgivningsfaktorer. Vad galler genetisk risk sa har
individer med forstagradsslakting med EoE visat sig ha en 10-60 ganger okad risk att insjukna i EoE
jamfért med normalpopulationen?®. Enligt det aktuella kunskapsldget utldser sedan ett mat- eller
annat omgivningsantigen en T-cellsformedlad reaktion hos en genetisk predisponerad individ, vilket
slutligen leder till en eosinofil-dominerad inflammation i matstrupen?®,

Pa senare ar har det kommit rapporter som indikerar méjlig 6verrepresentation av EoE hos patienter
med esofagusatresi®® eller hos organtransplanterade patienter'®!®, | dagsldget har man dock inte
kunnat faststdlla nagon saker etiologisk koppling mellan EoE och dessa tillstand, men det kan vara
bra att vara séarskilt uppmarksam pa EoE hos dessa patientgrupper. Andra sjukdomstillstand som i
enstaka rapporter har noterats samtidigt med EoE ar celiaki, inflammatorisk tarmsjukdom, andra
eosinofila tillstdnd i mag-tarmkanalen och bindvavssjukdomar®. Aven under oral immunoterapi mot
IgE-formedlad matallergi har cirka 5% av patienter rapporterats utveckla EoE¥%. | dagslaget finns
inga hallpunkter for att EoE skulle vara associerad med 6kad risk for malignitetsutveckling i matstru-
pen?l,

EoE har rapporterats fran alla varldsdelar och sdvil prevalens som incidens verkar ha ékat éver tid?2.
Sjukdomen kan debutera i alla aldrar, men incidensen av EoE forefaller vara nagot hogre i vuxen- (ca
8/100 000 personar) an i barnpopulationen (ca 6/100 000 personar) enligt en meta-analys av studier
gjorda huvudsakligen i Europa och Nord-Amerika?3. Exakt férekomst av EOE hos barn och ungdomar i
Sverige ar okdnd. De sammanvagda resultaten fran aktuella internationella barnstudier fran Europa
och Nord-Amerika indikerar en prevalens pa cirka 50/100 000 barn?®. Omriknat till Sveriges populat-
ion skulle detta innebéra att cirka 1000 barn kan ha EoE, varav de flesta i sa fall skulle vara odiagnos-
tiserade.

Symtom vid eosinofil esofagit

Symtomen orsakas av en stord motorik och/eller trang passage i matstrupen och kan vara kontinuer-
liga eller upptréada i skov. Symtombilden varierar beroende pa aldern pa barnet (figur 1) och ar ofta
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ospecifik framfér allt hos yngre barn (t.ex. dtovilja eller dlig tillvixt)2. Hos dldre barn/ungdomar kan
det vara mer tydligt med svéljningssvarigheter, matobstruktion och icke-svéljningsrelaterad brost-
smarta?,

SPADBARN FORSKOLEALDER SKOLALDER TONAR VUXNA I
@
® ® <
S ) ) (
(4

Atovilja, dalig tillvaxt
Krakningar
Buksmarta
Gastroesofageal reflux

Icke-svaljningsrelaterad brostsmarta

Svaljningssvarighe

Esofageal matobstru

Figur 1 Typiska symtom vid eosinofil esofagit i olika aldrar

Hos yngre barn med EoE gor symtomens ospecifika karaktar att differentialdiagnostiska alternativ
vanligen dr manga (t.ex. gastroesofageal refluxsjukdom, matallergi, celiaki, férstoppning, akalasi,
malrotation/annan medfédd anatomisk avvikelse). | de fall dar utredning med gastroskopi bedéms
kliniskt indicerad &r det viktigt att ange EoE som en av fragestéllningarna och att utféra adekvat bi-
opsitagning fran esofagusslemhinnan (se Diagnostik och utredning), dven i de fallen dar esofagus
makroskopiskt har normalt utseende. Hos dldre barn och ungdomar ger svéljningsrelaterade besvar (i
synnerhet matobstruktion) ofta en mer riktad misstanke om EoE. Det &r viktigt att notera att manga
barn med EoE har utvecklat coping-mekanismer avseende atvanor for att kompensera den storda
esofagusfunktionen (se sida 6). Detta gor att de svaljningsrelaterade besvaren latt missas vid anam-
nes om dessa inte sarskilt efterfragas.

Differentialdiagnoser

Det vanligaste sjukdomstillstandet hos barn som ger symtom fran matstrupen ar gastroesofageal
refluxsjukdom med eller utan esofagit®. Hos barn med refluxsjukdom ses ofta en mikroskopisk
esofagitbild med nagot okat antal eosinofiler i esofagusslemhinnan, som dock sédllan Gverstiger 15
eosinofiler/synfalt (gransvardet for EoE-kategorisering). Samsjuklighet dar en patient kan ha saval en
gastroesofageal refluxsjukdom som EoE samtidigt anses férekomma3*?’,

Vid pavisad eosinofil inflammation i esofagusslemhinnan ar det viktigt att kliniskt utesluta dven andra
moijliga forklaringar till eosinofilin dn EoE. Tillstand som kan ge uppkomst till esofageal eosinofili &r
bland annat Crohns sjukdom, parasitinfektion, akalasi, hypereosinofilt syndrom, lakemedelséverkans-
lighet, vaskulit, pemfigoid eller graft versus host disease (hos stamcells- eller organtransplanterade
patienter). Till skillnad fran EoE engagerar flera av dessa tillstand vanligen dven andra delar av mag-
tarmkanalen och kan ocksa involvera andra organsystem.
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Diagnostik och utredning

Anamnestiska uppgifter
Riktad och noggrann anamnes ar grunden i diagnostiken. Foljande symtom bor fragas efter och
journalféras:

1. Vid forstagangsbesok
® Varaktighet och frekvens av symtomen

® Fragaisynnerhet efter férekomst av s.k. coping-mekanismer
- Ater ladngsamt
— Tuggar maten lange
— Undviker fasta och “torra” konsistenser (t ex kyckling, kott, ris)

— Dricker mycket for att skolja ned maten
® Forekomst av allergiska tillstand (allergisk rinokonjunktivit, astma, eksem, matallergi)
® Eventuella kostrestriktioner/eliminationskost
® Aktuell medicinering

e Arftlighet hos forsta gradens slaktingar (i synnerhet fér EoE och atopiska/allergiska
tillstand)

2. Vid uppfoljande besok (patient med kdand EoE)
® Aktuell symtombild och eventuella andringar i den 6ver tid
® Foljsamhet till ordinerad behandling

Diagnoskriterier
Diagnosen baseras enligt aktuella internationella konsensusriktlinjer>* pa féljande kriterier:

1. att patienten har symtom relaterade till stérd funktion i matstrupen samt

2. typisk histologisk bild inkluderande pavisande av =15 eosinofiler/synfalt i minst en av bi-
opsierna tagna fran esofagusslemhinnan samt

3. att andra sjukdomar som kan orsaka eosinofili (215 eosinofiler/synfilt) i esofagusslemhin-
nan har overvagts

Utover okat antal eosinofiler ses i esofagusslemhinnan vid EoE ofta dven; eosinofila abscesser, eo-
sinofiler beldagna nara slemhinneytan (”eosinophil surface layering”), fibros i lamina propria, basal-
skiktshyperplasi och dilaterade intracellulara utrymmen. Det finns ett nyligen publicerat forslag pa en
mer omfattande histologisk bedémningsmall (”Eosinophilic Esofagitis Histological Scoring System,
EOEHSS”) som inkluderar dessa parametrar, men den ar dnnu inte vedertagen®. | dagslaget baseras
den histologiska diagnostiken och utvarderingen av behandlingssvar vid EoE enbart pa antalet eo-
sinofiler i esofagusslemhinnan (s.k. ”peak eosinophil count”).
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| tidigare konsensusriktlinjer*% var kravet fér diagnosen dven att eosinofilin i esofagusslemhinnan
kvarstod efter hogdosbehandling med protonpumpshammare (PPI). De fallen dar den eosinofila in-
flammationen forsvann efter PPl-behandling ansags utgora en sarskild entitet skild fran EoE och kal-
lades for ”PPI-svarande esofageal eosinofili”. Senare studier tyder dock pa att bada grupperna har en
likartad geno- och fenotyp och bor bada betraktas som EoE. Hos en frisk individ ses vanligen inga
eosinofiler alls pa esofagusslemhinnan och vid gastroesofageal refluxsjukdom &r antalet oftast endast
latt forhojt (vanligen < 5 eosinofiler/synfilt).

Endoskopi

For diagnostik av EoE kravs alltid biopsier fran esofagusslemhinna oavsett makroskopiskt utseende
vid gastroskopin (figur 2). Om kliniskt moijligt, bor den forsta diagnostiska gastroskopin utféras utan
pagdende PPl-behandling®. Stillningstagande till om, och under hur I&ngt innan gastroskopin PPI
satts ut, gors bast av den ansvariga gastroenterologen som kanner till patientens symtombild. For att
helt utesluta mojligheten att PPI-behandlingen forsvarar diagnostiken av EoE skulle det behévas ut-
sattning upp till 8 veckor innan gastroskopin. Vid gastroskopi dokumentera alltid om patienten har
nagon pagaende behandling riktad mot EoE, hur ldnge denna behandling har pagatt och om patien-
ten upplevt symtomatisk forbattring.

Makroskopiska fynd

Hos barn och ungdomar med EoE &r de vanligaste endoskopiska fynden slemhinneddem, vita exsudat
samt longitudinella faror?*%. Till skillnad fran vuxna patienter, ar fibrostenotiska forandringar (dvs.
koncentriska ringar, striktur, utbredd forsnavning av matstrupen/”narrow caliber esofagus”) mindre
vanligt férekommande3-3?, férmodligen pd grund av ofta kortare sjukdomsduration. Som stéd i den
endoskopiska bedémningen ar det bra att anvanda ”"EoE Endoscopic Reference Score”3*34 (se Bilaga
1: Endoskopisk bedémning av eosinofil esofagit). Bilddokumentation av fynden bor alltid ske i sam-
band med gastroskopin.

Observera att makroskopiska fynd varken ar specifika vid initial diagnostik eller palitliga vid uppfol-
jande vardering av sjukdomsaktiviteten vid EoE. Férekomst av makroskopiska fynd ar inte heller na-
got kriterium i diagnostiken och esofagusslemhinnan kan makroskopiskt ha normalt utseende hos
upp till 30% av pediatriska EoE-patienter trots aktiv inflammation.!

Biopsitagning
® Totalt minst 6 biopsier fran 3 olika nivaer bor tas (fran distala, mellersta och proximala

esofagus)*®. Detta for att 6ka den diagnostiska traffsikerheten eftersom férandringar ofta ar
flackvisa.

® Biopsitagning ska riktas pa omraden med patologiskt utseende (framfor allt vita exsudat och lon-
gitudinella fdror som &r eosinofilrika férandringar).

® For differentialdiagnostiska 6vervaganden bor biopsier tas dven fran ventrikel och duodenum.

® Fraga alltid specifikt efter antalet eosinofiler/synfilt i PAD-remissen nar EoE anges som frage-
stallning.
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Klinisk bild som féranleder misstanke om EoE

Gastroskopi med biopsier
(totalt 6 biopsier fran 3 olika nivaer
i matstrupen)

v
Esofageal eosinofili 2 15 eos/hpf
(~60 eos/mm?2)

Overvig om annat
sjukdomstillstand kan orsaka eller
bidra till den kliniska bilden

A 4

EOSINOFIL ESOFAGIT

Hpf = high power field (férstoringsfalt i mikroskop)

Figur 2 . Algoritm for diagnostik av eosinofil esofagit

Allergiutredning

Manga (>60%) med EoE har IgE-formedlade allergier (definition av IgE-formedlad allergi = forekomst
av IgE-antikroppar (IgE-ak) 6ver gransvardet 0,1 kEa/I eller positiv pricktest (>3mm kvaddel) och ty-
piska allergiska symtom mot samma allergen). Vid utredning av misstankt EoE kan anamnes och/eller
allergiutredning vara indicerad avseende mat- och luftburna allergier for att avgéra om patienten ar
allergiker, vilket forstarker misstanken om EoE. Allergi utreds med anamnes och analys av IgE-ak i
serum riktat utifran anamnes, eller med screening. Screeningen kan goéras med s.k. fododmnespanel
(fx5) avseende livsmedel och med Phadiatop for luftburna allergen. Alternativt kan pricktest anvan-
das bade for livsmedel och luftburna allergen. Analys av serum total-IgE, d.v.s. totala mangden IgE-
ak, och antalet eosinofila celler i blodet har dalig korrelation till allergi.

Det ar dven av intresse att veta om patienten har en IgE-formedlad allergi mot mat och/eller luft-
burna allergen nar behandling ska diskuteras. Kostbehandling kan bli besvarlig om barnet redan ute-
sluter flera livsmedel pa grund av Ige-féormedlad allergi. Det ar viktigt att notera att IgE-ak mot livs-
medel inte kan férutsdga vilken kostbehandling patienten med EoE svarar pa utan elimination av
livsmedel ar huvudsakligen empirisk (se Behandling). Det verkar dock finnas en koppling mellan tidi-
gare IgE-formedlad matallergi (som barnet vuxit ifran) och senare uppkomst av EoE och man kan
undra om EoE &r en sen manifestation i den allergiska marschen®.
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Behandling
Behandlingsindikationer

Utifran det aktuella kunskapslaget rekommenderas behandling vid aktiv, symtomgivande EoE pa
grund av sjukdomens kroniska karaktar.2*> Malet med behandlingen &r att uppnd symtomfrihet och
en normalisering av de inflammatoriska férandringarna i matstrupens slemhinna.

Aven om naturalférloppet vid EoE &r bristfilligt studerat, dr det kdnt att en patient med obehandlad
EoE I6per en risk att med tiden utveckla fibrostenotiska fordndringar (strikturer) i matstrupen??3®,
Aven esofagusruptur har i sillsynta fall rapporterats®. Det finns evidens for att behandlingen (i alla
fall pa kort sikt) minskar symtom och inflammation och kan dven resultera i viss forbattring avseende
eventuella fibrostenotiska férandringar i matstrupen. Om behandlingen ocksa minskar den langsik-
tiga risken for utveckling av fibrostenotiska komplikationer ar i dagslaget inte sakerstallt. Minskad
inflammation kan dock antas ha en gynnsam effekt for att bromsa fibrosutvecklingen.

| enstaka fall kan esofageal eosinofili vara ett bifynd vid 6vre skopi utan att patienten har symtom
som skulle kunna relateras till esofageal dysfunktion. Darmed ar kriterierna for EoE inte fyllda. Det
finns ingen allmdn rekommendation att dessa patienter ocksd bor behandlas eller ej*¥%°. Framfor allt
i de fall dar den esofageala inflammationen ar relativt lindrig kan det vara ett alternativ att folja pati-
enten kliniskt och endoskopiskt och avvakta med behandling.

Behandlingsalternativ

De etablerade behandlingsalternativen som anvands i dagsldget hos barn med EoE ar3;

® Kostbehandling (eliminationskost)
® Protonpumpshdammare
® | okalt verkande (nedsvald) kortikosteroid

Samtliga ovan namnda behandlingsalternativ har en valdokumenterad remissionsframkallande effekt
pa kort sikt>®, men det individuella behandlingssvaret kan skilja sig vid de olika behandlingsalternati-
ven. Detta innebér att en patient som inte svarar t.ex. pa behandling med PPl kan na remission med
kostbehandling eller lokalt verkande kortikosteroider, och tvartom.

Behandlingen kan generellt delas in i remissionsframkallande och remissionsunderhallande. Remiss-
ionframkallande behandling bér paga tills behandlingseffekt har bekraftats endoskopiskt efter 8-12
veckor (se Uppfdljining och utvardering av behandlingseffekt). Betraffande remissionsunderhallande
behandling sa ar kunskapen begrdansad for samtliga behandlingsalternativ. Detta beror pa att upp-
foljningstiden i behandlingsstudierna som langst varit 1-2 ar, oftast dock bara nagra manader. Det
finns i dagslaget darfor ingen evidensbaserad rekommendation om hur lange underhallsbehandling
bor paga. Vidare ar optimal dosering for PPl och lokalt verkande kortikosteroider oklar vid under-
hallsbehandling. Det anses dock allmént att man boér man stréva efter minsta mojliga effektiva dos
for att minimera riskerna for eventuella biverkningar vid langtidsbehandling®®.

Val av behandling sker alltid i samrad med patienten/familjen. Svarighetsgraden av bade symtom och
inflammatoriska/fibrotiska forandringar i esofagus ska ocksa vagas in i beslutet. Hos barn har kostbe-
handling traditionellt anvants som fdrstahandsval eftersom den innebar lagre risk for potentiella
biverkningar jamfort med PPl och lokalt verkande steroid. Vid samtidig férekomst av gastroesofageal
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refluxsjukdom/-symtom kan det daremot vara naturligt att vilja PPl som forstahandsterapialternativ.
Lokalt verkande kortkosteroider kan rekommenderas som initial behandling hos de patienter som
har uttalade symtom och/eller fibrostenotiska forandringar i esofagus da det ar effektivt hos majori-
teten av patienter och dven kan leda till viss férbattring avseende fibros*>*2. Det finns dven indikat-
ioner pa att eliminationskost har potential att leda till regress av fibrotiska férandringar hos barn®.
Behandling med lokalt verkande kortikosteroider kan ocksa bli aktuellt hos barn som inte svarat pa
eller inte ar motiverade till kost- eller PPl-behandling. Vidare kan kombinationsbehandling med eli-
minationskost, PPl och/eller lokalt verkande kortikosteroider kravas vid svara fall.

Faktaruta: Behandling av eosinofil esofagit.

® Behandla med kost, protonpumpshdammare eller lokalt verkande kortikosteroid i
samrad med patienten.

® Behandlingseffekt bor utvarderas efter 2-3 manader med gastroskopi och biopsitagning
fran esofagusslemhinna. Vid otillrdcklig behandlingseffekt, &ndra terapival.

A. Kostbehandling

Livsmedel ar oftast det utlésande allergenet for EoE och eliminationskost anvands som ett behand-
lingsalternativ nar man vill undvika ldkemedel. Allergitester (IgE/SPT) har en lag traffsdkerhet att
identifiera triggande livsmedel och valet av eliminerade livsmedel sker empiriskt. Hos de flesta, upp
till 85% av patienterna, verkar EoE vara kopplad till 1-2 livsmedel**
behandlingar och dess behandlingseffekter ar fa samt huvudsakligen sma (n=2—-172 deltagare) och de
har visat spridda resultat3®#%8, Inga randomiserade studier ar utférda. Resultaten bor darfor tolkas
med viss forsiktighet.

. De studier som utforts over kost-

Enskilda livsmedel som vanligen triggar EoE &r3044-46;

® Mjolk ca 30-65%
® Proteiner fran vete, rag och korn ca 20-40%
® Aggca20%

® Baljvaxter ca 20%

Mijolk ar det vanligast utlésande livsmedlet och da korsreaktivitet mellan komjolk och annan dagg-
djursmjolk foreligger ndr man studerar IgE-formedlade allergier sa ar studier géllande EoE utférda pa
elimination av all daggdjursmijolk, i praktiken alltsa dven get- och farmjolk utéver komjolk. Gallande
elimination av proteiner fran vete, rag och korn ar rekommendationerna kontroversiella och studier
ar utférda pa olika satt®. | praktiken har glutenfri kost dock visat sig vara ett fungerande och prak-
tiskt satt att genomféra detta hos de flesta patienterna med EoE och ar det alternativet som arbets-
gruppen foreslar i férsta hand.
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Publicerade erfarenheter av behandlingsresultat vid olika kostbehandlingar ar foljande:

® Elimination av enbart mjolkinnehallande kost leder till foérbattring hos minst 1/3 av patien-
terna.

® 2-food elimination diet: innebar elimination av mjolk och proteiner fran vete, rag och korn
(glutenfri kost). Behandlingen ar utvarderad i begransad omfattning, men har rapporterats
framkalla remission i ca 40% av fallen®°.

® J-food elimination diet: innebar elimination av mjolk, proteiner fran vete, rag och korn (glu-
tenfri kost), 4gg samt alla baljvixter. Behandlingen &r utvirderad i begrdnsad omfattning,
men har rapporterats framkalla remission i upp till 60% av fallen®°.

® 6-food elimination diet: innebar elimination av mjolk, proteiner fran vete, rag och korn (glu-
tenfri kost), dgg, alla baljvaxter, all fisk och alla skaldjur samt nétter. Studier har visat konse-
kventa siffror betriffande behandlingseffekt, framkallar remission i 70-75% av fallen“®,

® Elementarkost: innebar elimination av alla livsmedel och i stéllet ges syntetiska aminosyror i
form av dryck (ex Alfamino, Elemental E028, Neocate, Puramino). Studier visar att denna be-
handling framkallar remission i upp till 90% av fallen** men har stor inverkan pa patientens
livskvalitet. Aterintroduktion av livsmedel efter en behandling med elementar kost blir for-
slagsvis att ga via 6-food elimination.

Hur omfattande eliminationskost som inledningsvis bedoms vara motiverad beror pa svarighetsgra-
den av bade symtom och inflammatoriska forandringar i matstrupen samt patientens énskan och
motivation. | detta sammanhang bér man beakta att fler eliminerade livsmedel kan leda till samre
livskvalité och féljsamhet till behandling. Vid lindriga symtom och beskedliga endoskopiska fynd ar
det i de flesta fallen rimligt att i ett forsta steg eliminera enbart mjolk, vilket leder till férbattring hos
ca en tredjedel av patienterna. Hos patienterna som inte svarar pa mjolkfri kost far man sedan ut-
vidga eliminationsdieten ytterligare om patienten dr motiverad for detta. Darmed kan det hos pati-
enter med svara symtom (och som inte &r intresserade av farmakologisk behandling) vara ett battre
alternativ att direkt inleda behandling med 6-food eliminationskost eller elementar kost i syfte att na
snabbast mojlig behandlingseffekt. Aven om t.ex. 6-food elimination diet ar effektiv som initial be-
handling hos en majoritet av patienterna, ar begransningen med denna strategi att det behdvs
gastroskopier vid varje aterintroduktion av ett livsmedel innan man lyckats identifiera de/det en-
skilda livsmedlet/n som har koppling till patientens EoE. Aterintroduktion bér ske med ett livsmedel i
taget, och da forslagsvis borja med ordningen notter, fisk/skaldjur, baljvéxter, dgg, vete/rag/korn och
slutligen mjolk (forutsatt att det inte foreligger IgE-formedlad allergi mot nagot av dessa livsmedel).
Minst 8 veckor bor forflyta mellan varje kontrollgastroskopi och nasta steg i aterintroduktion. | de
fallen dar 6-food elimination diet inte leder till forbattring kan patienten aterga till normalkost och
man far ga vidare med farmakologisk behandling i stéllet. All elimination (och aterintroduktion) av
livsmedel bor ske i ndra samarbete med dietist och teambesok med Idkare och dietist rekommende-
ras.

" Betraffande lupin som kan inga i relativt stora mangder i vissa produkter finns ingen forskning, och darfor &r
det svart att ge exakta rekommendationer. Under det initiala behandlingsférsoket med eliminationskost som
pagar under en begrédnsad tid bor kosten dock i allmédnhet vara sa strikt som mojligt for att kunna utvardera
behandlingseffekten pa basta satt.
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B. Protonpumpshammare

Tillgangliga data talar for att protonpumpshammare har en plats i behandlingen av barn och ungdo-
mar med EoE oberoende av alder, symtombild eller eventuell allergisk samsjuklighet®>*. PPI-
behandling kan sdledes anvidndas dven hos EoE-patienter utan refluxbesvar®#?7,

Metaanalys av 33 studier har visat att vid behandling av bade vuxna och pediatriska EoE-patienter
med PPI, uppnar ca 40-50% histologiskt remission (<15 eos/HPF) och symtomatisk forbattring uppnas
hos ca 60% av patienterna®l. Metaanalysen visade inte ndgon skillnad vid anvandning av olika PPI-
preparat men hogre effekt observerades vid dosuppdelning (tva tillfdllen istallet for en gang om da-
gen). Aven senare prospektiva pediatriska studier ger stéd for att PPl &r effektiv som behandling av
EOE 52,53'

Samtidigt som PPl:s effektivitet vid behandling av EoE &r valdokumenterat sa dr de bakomliggande
verkningsmekanismer sparsamt kartlagda. Férutom minskad produktion av magsyra anses PPl dven
ha en potentiell antiinflammatorisk effekt vilket kan ha betydelse vid behandling av EoE®*. Den anti-
inflammatoriska effekten férmodas till stor del utévas genom hammad expression av eosinofilspeci-
fikt kemoattraktantprotein eotaxin-3 fran epitelcellerna i esofagus®>°®. Detta leder till minskad eo-
sinofilinfiltration och hamning av den Th2 cytokin-inducerade inflammationen i esofagusslemhinnan.
PPI tros vidare kunna forbattra den epiteliala barriarfunktionen och darmed minska inflammations-
utvecklingen4>7-%8,

Rekommenderad initial dosering till barn med EoE avseende omeprazol/esomeprazol &r 1-2
mg/kg/dygn (max 80 mg/dygn), helst uppdelat i 2 dygnsdoser?3. Hos de patienter som svarar pa PPI
ar det vanligen motiverat att fortsatta med PPl dven som underhallsbehandling. Da halveras oftast
dosen i ett forsta steg och pa sikt ska lagsta effektiva dos efterstravas for att minimera risken for
eventuella negativa effekter av langtidsanvandning. Preparaten anses dock enligt klinisk erfarenhet
ha en relativ god sikerhetsprofil &ven om detta ar studerat i begransad omfattning hos barn®.

C. Lokalt verkande kortikosteroider

Ursprungligen upptacktes systemiska kortikosteroider vara effektiva i att inducera bade klinisk och
histologisk remission vid EOE®’. Senare har man dock kunnat visa att lokalt verkande, d.v.s. nedsvalda
kortikosteroidberedningar, ar jamférbara i effekt med systemiska kortikosteroider, men med betyd-
ligt gynnsammare biverkningsprofil®’. Samlade resultat fran studierna indikerar att lokalt verkande
kortikosteroider kan framkalla en histologisk remission hos ca 70% av patienterna med EoE®. Enligt
aktuella internationella riktlinjer betraktas de som ett behandlingsalternativ jamforbart med elimi-
nationsdiet och PPl vid EoE*3>,

Fram tills nyligen har det inte funnits nagot lakemedel med EoE som godkand behandlingsindikation
varken for barn eller vuxna. De huvudsakliga preparaten som anvants off label for lokal steroidbe-
handling av EoE ar flutikason inhalationsspray (Flutide) och budesonid suspension fér nebulisator
(Pulmicort), vilka bada har astma som godkédnd behandlingsindikation. Sett till behandlingseffekt och
lokala biverkningar verkar flutikason och budesonid vara likvardiga, atminstone for initial behandling
hos ungdomar och vuxna mellan 16—80 ar®. En retrospektiv studie som inkluderade &ven barn i ald-
rar 1-20 ar har daremot indikerat att budesonid utblandat i Iamplig bararlosning for bra konsistens

i Dessa preparat har en likvardig behandlingseffekt varfér man bor beakta prisskillnader vid val av preparat.
Sida 12 av 24

2020-10-09 Tillbaka till innehallsforteckning




EoE vardprogram 201009

kan vara mer effektivt dn flutikason®, méjligen pa grund av att det &r |attare att nd optimal applice-
ring i yngre aldersgrupp.

Annu finns f3 studier kring I&ngtidsbehandling och underhéllsbehandling med lokalt verkande korti-
kosteroider. | tva studier har man behandlat patienter med EoE i aldrar 11-40 ar med budesonid
orallésning i upp till 24 veckor®>®®. Dessa studier visar att likemedlet tolereras vil och att det &r ef-
fektivt hos de som initialt svarar pa lokal steroidbehandling, men att det hos de patienter som inte
svarar pa steroider efter 6 veckors behandling inte ar nadgon vinst med langtidsbehandling. En barn-
studie med 20 barn mellan 4—17 ar som behandlades med budesonid i oral viskds beredning, visade
forbattring hos majoriteten av patienterna avseende sdval symtom som endoskopiska och histolo-
giska fynd efter 12 veckors behandling®’. Denna positiva behandlingseffekt kvarstod trots dosreduce-
ring vid foérnyad utvardering (inklusive gastroskopi) efter ytterligare 12 veckor.

Flutikason

Flutikason inhalationsspray anvdands som behandling (tabell 1).

Applicering: Spreja langt bak i svalget och svélj (andas inte in lakemedlet). Yngre barn kan ha svart att
klara dessa instruktioner med osaker behandling som féljd.

Budesonid

Ordinerad dos budesonid i suspension avsedd for nebulisator blandas forslagsvis med en matsked (ca
15 ml) appelmos eller halvflytande naringsprodukt (Duocal, Neocate Spoon). Detta ger en konsistens
och mangd som har god mdjlighet att behandla just matstrupen. Denna typ av blandningar kallas i
litteraturen for oral viskds budesonid. Vid administrering av dessa beredningar ar det viktigt att svélja
langsamt sa att medicinen kommer i kontakt med esofagusslemhinnan. For dosering se tabell 1.

Sedan 2018 har den europeiska lakemedelsmyndigheten EMA godkdnt en munsénderfallande bu-
desonidtablett (Jorveza 1mg) for behandling av EoE hos patienter 6ver 18 ar och omfattas sedan
2019 av ldkemedelsférmanen i Sverige. Tabletten skall med tungan tryckas mot gommen och lang-
samt l6sas upp av saliven under 2 minuter samtidigt som man svaljer den bildade blandningen succe-
sivt. Initiala resultat for vuxna indikerar bra behandlingsresultat inkluderande klinisk och histologisk
remission efter 6 och 12 veckors behandling, utan allvarliga biverkningar, men dnnu finns inga barn-
studier och inga langtidsresultat®®. Arbetsgruppen har varit i kontakt med Klinisk farmakologi vid Ka-
rolinska sjukhuset i Stockholm for diskussion avseende halter av aktiv substans och tillaggsamnen i
Jorveza infér 6vervaganden kring off label anvandning av produkten hos barn och ungdomar. Méang-
den av den aktiva substansen budesonid i Jorveza ar inom ramen vad som enligt aktuella konsensus-
riktlinjer rekommenderas till barn dldre dn 10 ar vid anvandning av oral viskés budesonid (tabell 1).
Betraffande tilliggsamnen som ingar i Jorveza sa forekommer dessa i motsvarande halter dven i
andra lakemedel som sedan lange anvands rutinmassigt hos barn. Den samlade bedémningen av
arbetsgruppen ar darfor att Jorveza kan Overvagas att anvandas off label for behandling av EoE hos
barn fran 11 ars alder.

Optimal dosering av saval flutikason som budesonid vid behandling av EoE hos barn ar oklar. | tabell
1 redovisas de doser som rekommenderas i aktuella konsensusriktlinjer'. Efter initial induktionsbe-
handling pa 8-12 veckor reduceras dosen normalt vid 6vergang till underhallsbehandling hos de pati-
enter som svarat bra pa induktionsbehandlingen. Vid enbart partiellt behandlingssvar hos patienter
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med svar sjukdomsbild kan man i enstaka fall 6vervaga férlanga hogdos-behandlingen nagot 6ver de
normala 8-12 veckor i syfte att eventuellt na ytterligare behandlingseffekt.

Tabell 1 Rekommenderade dygnsdoser vid anvandning av lokalt verkande (nedsvald) kortikoste-

roid. Dygnsdosen ska delas upp i tva dostillfdllen

Lakemedel Patientgrupp

Flutikasonproprionat

i . Barn <8 ar
(inhalationsspray 125 pg/dos*)

Barn >8 ar

Vuxna

Barn <10 ar

Budesonid

Barn >10 ar

Vuxna

Induktionsbehandling

500-750 pg/dygn
(2-3 spraydoser x2)
750-1750 pg/dygn
(3-7 spraydoser x2)
750-1750 pg/dygn
(3-7 spraydoser x2)

0,5 mg x 2/dygn
1 mgx 2/dygn

1-2 mg x 2/dygn

Underhallsbehandling

250-500 pg/dygn
(1-2 spraydoser x2)
500-750 pg/dygn
(2-3 spraydoser x2)
500-750 pg/dygn
(2-3 spraydoser x2)

0,5 mg/dygn
0,5 mg x 2/dygn

1 mg x 2/dygn

*Viktigt att svalja efter varje enskild sprayning.

Generellt nar det galler lokalt verkande kortikosteroider ar det viktigt att undvika att dta och
dricka 30 min efter administrering for att lakemedlet skall hinna verka pa esofagusslemhinnan. Det
ar darfor oftast praktiskt att dosera likemedlet efter frukost och infor singgaende.

Biverkningar i form av asymtomatisk esofageal candidainfektion har rapporterats férekomma i varie-
rande omfattning (5-26% av patienterna) och kan vid behov behandlas med nystatin. Vid langtids-
bruk av lokalt verkande kortikosteroider behéver man &ven vara observant pa hammad
langdtillvaxt® (langd bor kontrolleras 1-2 génger &rligen) och binjurebarksinsufficiens’ dven om
denna typ av systemiska biverkningar verkar vara sallsynta.

D. Kirurgisk behandling

Hos EoE-patienter med fibrostenotiska forandringar i esofagus dar anti-inflammatorisk behandling
(lakemedel, kost) inte lett till symtomférbattring ar ballongdilatation ett behandlingsalternativ. En-
doskopisk dilatation har studerats huvudsakligen hos vuxna patienter dar behandlingsmetoden har
visat forbattra dysfagi hos cirka tre fjardedelar av patienterna.” Risken fér komplikationer ar liten
hos vuxna.

Hos barn ar ballongdilatation indicerad hos de patienter som har uttalade fibrostenotiska férand-
ringar. Beslut om och utférande av endoskopisk ballongdilatation skall ske i samrad med en barnki-
rurg med specialkompetens inom d@mnesomradet esofagussjukdomar.

E. Farmakologiska behandlingar som inte rekommenderas
Anvandning av systemisk kortikosteroid rekommenderas generellt inte eftersom den sannolikt inte &r
effektivare langsiktigt an lokalt verkande steroid men har mer biverkningar. Systemisk behandling
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kan dock overvdgas initialt och kortvarigt vid svara symtom och/eller uttalade endosko-
piska/histologiska férandringar.

Foljande lakemedel har visat sig vara ineffektiva och bor inte anvandas vid behandling av EoE:

® Antihistaminer och natriumkromoglikat

® Montelukast

® |[nfliximab (TNF-alfa-antikroppar)

® Mepolizumab, resilizumab (IL-5-antikroppar)

® Omalizumab (anti-IgE-antikroppar)

Uppfoljning och utvardering av behandlingseffekt

Vid nyinsatt behandling eller dndrad terapi (t.ex. aterintroduktion av livsmedel) bor behandlingsef-
fekten alltid utvarderas endoskopiskt inklusive biopsitagning efter 2-3 manader (figur 3). Anamnes
riacker inte for uppfoljning i denna situation da symtomen korrelerar daligt med den histologiska
bilden och inte kan anvindas som ensamt utfallsmatt’>’3.

| klinisk praxis ar behandlingsmalet vanligen histologisk remission (minskning av antalet eosinofiler
till <15/hpf i esofagusslemhinnan) tillsammans med symtomfrihet, dven om i vissa studier har kom-
plett remission definierats som <5 eos/hpf?®. | dagsldget saknas det kunskap om en partiell forbatt-
ring (t.ex. kraftig nedgang av antalet eosinofiler i esofagusslemhinnan men o6verstigande 15 eos/hpf
tillsammans med upplevd symtomlindring) ar tillracklig for att forebygga fibrostenotiska langtids-
komplikationer.

Ibland visar sig den initialt valda behandlingen inte vara effektiv att framkalla remission hos patien-
ten. | denna situation behéver man andra behandling, enligt de riktlinjer som tidigare beskrivits i
behandlingsavsnittet, och utvardera effekten av terapidandring med en ny gastroskopi efter 2-3 ma-
nader. Nar man sedan hittat en fungerande terapi som kan anvandas dven som underhallsbehandling
bor patienten foljas polikliniskt minst 1-2 ganger/ar for att kontrollera féljsamhet och eventuell ater-
komst av symtom trots pagdende behandling. Vid symtomrecidiv trots féljsamhet till ordinerad be-
handling &r en kontrollgastroskopi vanligtvis indicerad. | 6vrigt finns det ingen allmdn rekommendat-
ion om hur ofta man boér gora en kontrollgastroskopi. Under fungerande underhallsbehandling kan
det récka med kontrollgastroskopi var 3-5:e ar. Hos patienter med svar sjukdomsbild maste en-
doskopiuppfoljningen individualiseras och kan behdva utféras oftare.

Det ar i dagslaget ocksa oklart hur lange underhallsbehandlingen bor paga eftersom naturalférloppet
av EoE r studerat i begrinsad omfattning??”*. Beslutet om eventuellt utsattningsférsék av behand-
lingen tas i samrad med patienten och kan forslagsvis Overvagas efter 3-5 ar forutsatt att patient ar i
histologisk remission. Utsattning av behandling ska sedan utvarderas med uppfdljande endoskopi
forslagsvis senast efter 1 ar beroende pa det kliniska férloppet. For patienter med bristande motivat-
ion till ndgon behandling alls eller dalig foljsamhet maste bade den kliniska och endoskopiska upp-
foljningen individualiseras.
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Nydiagnostiserad EoE

v

Behandlingsforsok i 2-3 man med:
¢ eliminationskost,

* protonpumpshammare eller

* lokalt verkande steroid

Gastroskopi med px:
>15 eos/HPF =ej remission
Inled behandlingsforsék med annat
terapialternativ

Gastroskopi med px:
<15 eos/HPF = histologisk remission
Fortsatt med samma terapi som
underhallsbehandling

A4 A

Kontrollskopi med px enligt kliniskt
behov (t.ex. symtomrecidiv)
Bor dven Overvagas hos alla patienter
var 3-5:e ar

Kontrollskopi med px 2-3 man efter
varje betydande terapidndring

Ej uppnadd histologisk remission trots
kombinationsbehandling (diet/PPI/
topikal steroid):

Sarskild kollegial diskussion behovs

Uppnadd histologisk remission:
Fortsatt med samma terapi som
underhallsbehandling

v

Kontrollskopi med px enligt kliniskt
behov (t.ex. symtomrecidiv)
Bor aven 6vervagas hos alla patienter
var 3-5:e ar

Figur 3 Behandlings- och uppfdljningsalgoritm vid eosinofil esofagit hos barn.
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Patienter med EoE dar inflammationen pa esofagusslemhinnan inte svarar pa varken traditionell
farmakologisk terapi eller kostbehandling utgér specialfall. | dagslaget finns det inga allmanna re-
kommendationer hur dessa patienter ska behandlas utan dessa sallsynta fall bor diskuteras med pe-
diatrisk gastroenterolog pa regionklinik.

Sarskilda aspekter rorande immunoterapi vid eosinofil esofagit

Oral immunterapi (OIT) ar en behandlingsform fér matallergi dar mycket sma mangder av mataller-
genet ifraga ges oralt och doseras langsamt upp tills en underhallsdos nas. Behandlingsformen
sublingual immunterapi (SLIT) anvands framfor allt for luftburna allergen (t.ex. pollen och kvalster)
men studier pagar med matallergen. Vid bagge behandlingarna tillfors allergen som kan komma att
passera esofagus. Studier har visat att cirka 5% av de som genomgar OIT utvecklar EoE*®. Symtomen
gar i regress da livsmedlet i fraga aterigen utesluts. Da SLIT som vedertagen behandling riktar sig mot
luftburna allergen har det diskuterats om den kan paverka EoE negativt. Studier visar att patienter
med EoE och pollenallergi oftare far sin diagnos pa sommaren/hdsten jamfort med andra arstider.
Aven paverkan av SLIT behandling som férsamrar EoE har visats'®?°. Av den anledningen bor SLIT-
behandling mot luftburna allergen undvikas hos de med EoE.

Overforing till vuxenvard

Efter 18 ars alder behover alla patienter med EoE uppféljning inom specialiserad vuxensjukvard, anti-
gen pa en gastroenterologisk, ron-nasa-hals-, eller allergimottagning beroende pa lokal rutin.
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BILAGA 1.

Endoskopisk bedomning av eosinofil esofagit

Terminologi och definitioner gallande de endoskopiska fynden som ofta ses vid eosinofil esofagit ar i
dagslaget inte helt standardiserade. Nedan presenteras de definitioner som foreslagits i aktuell litte-
ratur3¥347576 Bjldexempel pd dessa fynd finns pa sidan 19. Inget av nedanstdende fynd &r specifikt
for eosinofil esofagit utan kan dven ses vid andra sjukdomstillstand i esofagus.

Odem

Ringar

Exsudat

Faror

Striktur

Crépepapper-
fenomen

”Pull sign”

2020-10-09

Kannetecknas av blek slemhinna och minskad karlteckning (Bild 1). Observera att
karlteckningen &dven pa en frisk slemhinna kan minska &vergaende under
esofaguskontraktioner. Darfor kan forekomst av 6dem ej palitligt bedomas ef-
terat pa enskilda stillbilder utan bedémning goérs bast i realtid under endoskopin
(eller pa videoinspelning fran skopin).

Fibrotiska cirkuldra forandringar i esofagusvaggen som foéljer esofagus inre om-
fang (Bild 1). Kallas ibland aven for trakealisering. Férsvinner inte nar esofagus ar
distenderad och beddms darfor bast nar esofagus ar helt insufflerad med luft.
Kan forvaxlas med veck som bildas kortvarigt och Overgaende aven i frisk
esofagusvagg nar esofagus drar sig samman i axial riktning, t.ex. vid svaljning,
ulkning eller rapning.

Vitaktiga beldggningar pa esofagusslemhinnan som bestar av eosinofila mikroab-
scesser i mukosan (Bild 1). Deras lokalisation féljer ofta farbildningar pa slemhin-
nan som manga ganger existerar samtidigt. Kan Iatt misstolkas som ”Candida-
esofagit” som har liknande utseende. Observera dock att svampinfektion i esofa-
gus mycket sallan forekommer hos immunkompetenta patienter som inte star pa
systemisk immunsupprimerande medicinering eller lokalt verkande steroid.

Langsgdende linjer eller "spar" i esofagusslemhinnan (Bild 1). Syns ibland tydlig-
ast nar blodet som rinner fran biopsisaret fyller faran.

Fortrangning/avsmalning av esofagus lumen till f6ljd av fibrotiska férandringar i
esofagusvaggen (Bild 1). Kan férekomma pa alla nivaer langs esofagus och om-
fatta ett varierande langt avsnitt av esofagus (fokal eller diffus). Exakt diameter
pa strikturen ar svar att bedoma endoskopiskt och ndrmare kartlaggning av upp-
tackta strikturer sker vanligen bast med kontrastrontgen av esofagus.

Skorhet i inflammerad esofagusslemhinna som leder till att slemhinnan
latt”flagnar” eller skadas nar endoskopet passerar genom matstrupen (Bild 2A).
Detta tecken ses dock bara hos en mindre andel av patienterna med eosinofil
esofagit.

Okat motstand eller stelhet i esofagusslemhinnan som upplevs subjektivt av en-
doskopist nar man drar i biopsitangen i samband med biopsitagning. Ibland kan
det dven upplevas som slemhinnan lyfter sig ovanligt mycket (“taltar”) i samband
med biopsitagning (Bild 2B-C). Tecknet ar i dagsldget inte véletablerat vid rutin-
massig endoskopisk bedémning av eosinofil esofagit.
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Grad 0 Grad 1 Grad 2 Grad 3

Odem

Grad 0 Tydlig karlteckning
Grad 1 Minskad karlteckning
Grad 2 Avsaknad av karlteck-
ning

Ringar
Grad 0 Inga

Grad 1 Latta (antydan till ringar)
Grad 2 Mattliga (tydliga ringar)
Grad 3 Svara (skopet passerar ej)

Exudat

Grad 0 Inga

Grad 1 <10% av ytan
Grad 2 >10% av ytan

Faror

Grad 0 Inga

Grad 1 Latta

Grad 2 Svara (djupa)

Striktur
Grad 0 Finns ej
Grad 1 Finns

Bild 1. Gradering av endoskopiska fynd vid eosinofil esofagit enligt bedémnings-systemet "EoE
Endoscopic Reference Score” (EREFS).

Bild 2. Crépepapper-fenomen (A) och ”pull sign” (B-C) vid eosinofil esofagit.
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