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Malign Hypertermi
Forandringar sedan foregaende version
Dantrium overgar till Agilus ®. Spadning och dosering andras.
Se snabbguide sida 13-15
Sammanfattning
Malign Hypertermi (MH) &r ett ovanligt arftligt tillstand som innebar att
predisponerade personer kan utveckla en livshotande extrem 6kning av
amnesomsattningen som kan leda till en mycket hdg och snabb
temperaturstegring. Darav namnet malign hypertermi. Vissa anestesimedel
kan utlésa denna reaktion. Detta dokument tar upp utredning av MH,
hantering av patient som har, eller misstanks ha, MH och behandling av.
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FOrutsattningar
Vilka patienter &r MH-kénsliga och ska sovas "MH-sékert”?

e Patienter som haft en misstankt MH-reaktion.
e Patienter med diagnostiserad MH-kénslighet eller bérare av kand
mutation.

Vilka loper risk att vara MH-kansliga?

1. Icke utredda slaktingar till patienter som haft en MH- reaktion. S6v MH
sékert.

2. Patienter med Central Core Disease (CCD) eller liknande (se under
sjukdomar kopplade till MH.) S6v MH sékert.

3. Patienter som haft exertional heat stroke” dvs. virmeslag som utlosts
av fysisk anstrangning (Ref 2). Sov MH sékert.

4. Patienter som bér anlaget for MH-kéanslighet men som inte vet om det.
Det ar i denna grupp de livshotande reaktionerna ses.

Ett tidigare insjuknande i MH betyder mycket hog risk for ny reaktion vid
exponering av utlésande &mnen. D&remot utesluter inte en tidigare
komplikationsfri generell anestesi risken for en MH-reaktion under
kommande anestesi (Ref 3). Att man vid genetiskt test inte kunnat pavisa
nadgon "MH-mutation” innebr inte att MH-ké&nslighet helt kan uteslutas utan
den sdkraste utredningen dr “in-vitro kontraktionstest”, ett test som utfors pa
MH-enheten i Lund.

Man ska inte avsta fran anestesi/kirurgi bara for att patienten & MH-kanslig.
Det finns sdkra och bra alternativ.

Multidisciplinér planering rekommenderas infor MH-kanslig mammas
forlossning.
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Sjukdomar kopplade till MH

Central Core Disease (CCD) ar en ovanlig muskelsjukdom som oftast ar
kopplad till MH-kéanslighet (Ref 4). Patienter med CCD ska betraktas som
MH-kaénsliga tills motsatsen &r bevisad.

Multiminicore Disease (MmCD), Multicore Myopathy och Minicore
Myopathy dr nagra extremt ovanliga sjukdomar dér det kan finnas koppling
till MH-kanslighet.

Patienter med andra arftliga perifera muskelsjukdomar kan utveckla
anestesikomplikationer som liknar MH men de patofysiologiska orsakerna
skiljer sig at. Det ar alltid sakrast att vélja en MH séker anestesiform till
patienter med denna typ av sjukdomar.

Genomforande

Att sova MH-sakert

Absolut kontraindicerade anestesimedel for MH-kénsliga patienter:

e Halogenerade inhalationsanestetika
o Sevofluran
o Isofluran
o Desfluran

e Suxamethonium (Celocurin®)

Anestesi till MH-kanslig patient, ”MH sakra
anestesiformer”

Induktionsmedel/underhall
Propofol, tiopental (Penthotal), bensodiazepiner, (lustgas)

Ketamin ar inte ett forstahandspreparat pa grund av dess sympatikomimetiska
effekt. Anvand pa sedvanligt satt vid tex. hypovolem chock.

Smartstillande
Alla opioider ar sékra.
NSAID och paracetamol kan ges pa vanligt stt.

Lokalanestetika
Alla lokalanestetika ar sakra.
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Rubrik: Malign Hypertermi

Muskelrelaxantia

Alla icke-depolariserande muskelrelaxantia ar sékra.
Reversering med neostigmin och glykopyrron eller atropin ar sakert och kan
anvandas vid behov.

Antiemetika, inotropi, antiarrytmika etc

Dessa lakemedel anses vara sakra. Tank pa att antikolinergika paverkar
formagan till temperaturreglering genom att minska formagan att svettas.
Detta ar av storst betydelse hos barn, som har en relativt sett storre kroppsyta.

Kejsarsnitt MH-kanslig mamma
S6v MH-sakert.

For den MH-kénsliga gravida mamman ska det finnas en plan fér hur den
obstetriska akutsituationen ska hanteras anestesiologiskt. Obstetriska ingrepp
bor sa langt det ar mojligt utforas i regional anestesi.

Tank pa att man i det akuta skedet inte hinner forbereda ventilatorn utan att
man tar transportventilatorn fran IVA i stallet.

Skulle generell anestesi bli nddvandigt, inducera anestesi med tiopental
(Pentothal) alternativt Propofol. Muskelrelaxera med rocuronium
(Esmeron®) och ha Sugammadex (Bridion®) tillgangligt. Anestesiunderhall
med Propofol, 1amplig opioid. Efedrin, Fenylefrin, oxyticon (Syntocinon),
metylergometrin (Metergin) etc kan ges som vanligt.

Att sova MH-sdkert

Preoperativt
Urakuta ingrepp ska inte fordrojas av att man forbereder narkosapparaten.

e Hamta transportventilator fran IVA och anvéand den for ventilation
alternativt ventilera patienten manuellt.

e Avléagsna suxamethonium (Celocurin®) fran rummet, anvand
rocuronium (Esmeron®) och ha Sugammadex (Bridion®) tillgangligt.

Rapin Sequence Induction
Inducera med tiopental (Pentothal) alternativt Propofol och intubera pa
Rocuronium (Esmeron®) och ha Sugammadex (Bridion®) tillgéngligt.
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4 Malign hypertermi - Forbereda Flow-i for patienter i riskzonen

Malign hypertermi (malign hyperpyrexi, MH)
Ar ett tillstAnd som orsakas av okontrollerad
frisdttning av Ca"* fran kalkavlagringar i
muskelvavnad. Bland triggningsfaktorerna
finns vissa lAkemede| som anvands for narkos,
t.ex. de flyktiga anestesimedien Desfluran,
Sevofluran och Isofluran samt den

neuromuskulira blockeraren succinylkolin. 2
3

Aven om den ligsta dosen for triggning av MH
&r okand har en konsensuskoncentration pa
=5,0 ppm faststallts vid forberedelse av
anestesisystem for patienter med tidigare kénd
MH eller som misstanks vara predisponerade

fisr MH. # 56

4.1 Rengdringsprotokoll

Foljande procedur beskriver hur du rensar
anestesisystemet fran aterstaende
anestesimedel, for att sAkerstélla en niva av
medlet pa <5 ppm.

1. Koppla loss absorber och forgasare.
Kassera absorbern.

Rubrik: Malign Hypertermi
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2. Koppla¥Y-stycket till SCO-kontakten.

3. Ventilera kraftigt | 2 minuter med manuell
(MAN) ventilering med FGF installt pa 20
I/min och APL installt pa 10 cmH,O (A).

Ga till Standby nar detta ar klart.

r=—=n

A

[Ipp—

4. Ersitt patientkassetten, volymreflektorn
och volymreflektoradaptern med delar
som rengjorts | diskmaskin. Se kapitel
Rengéringsrutin pa sidan 6.
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5. Ersatt patientslangar, andningsblasa,
samplingsslang och vattenfalla med nya
delar (B).

r=—=1

B

[

BVt

N Wil

6. KopplaY-stycket till SCO-kontakten och
ventilera kraftigt | 5 minuter med samma
instaliningar som i steg 3. Lamna sedan
systemet 1 120 minuter | MAMN-lage och lat
farskgasflodet fortsatta pd 20 lmin (C).

p————

7. Gatill Standby. Satt i en ny absorber.

Anestesisvstemet ar nu forberett for patienter
som ligger i riskzonen for eller har en kand
anamnes pa malign hypertermi.

Urakuta ingrepp ska inte fordréjas av att man forbereder
narkosapparaten.

Hamta transportventilator Hamilton fran IVA eller AVC och anvéand
den for ventilation alternativt ventilera patienten manuellt.
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Overvakning

Kontrollera patientens temperatur preoperativt och perioperativt. | dvrigt ska
monitorering av patienten ske pa vanligt satt med sarskilt intresse for EKG
och end-tidal koldioxidmétning.

Sakra lakemedel

Anestesi och smartlindring:
e Tiopental (Pentothal)
e Propofol
e Icke-depolariserande muskelrelaxantia
e Opioider
e Efedrin, Fenylefrin
e Atropin, Glykopyrron (Robinul)
e Paracetamol
e NSAID
e Lustgas (men narkosapparaten far inte anvandas).

Malign hypertermi - behandling

Symtom

e Mest framtradande tecken vid MH-reaktion ar symtom fran muskulatur
och amnesomséttning.

Muskelsymtom
e Generell muskelrigiditet varierande tid efter anestesi med en potent
inhalationsgas
e Masseterspasm utldst av succinylcholin (Celocurin®).
OBS! Skilj mellan utebliven slapphet (dalig effekt av succinylcholin)
och 6kad tonus (patologiskt svar pa succinylcholin).

Metabolism/Respiration
e FOrhojt End-tidalt CO2, 6kad metabolism ger 6kad CO2-produktion
(kardinaltecken).
e Takypné vid spontanandning
e Stigande kroppstemperatur, >2 °C/15min

Kardiovaskulart
e Takykardi, oforklarlig arytmi, VF/asystoli
e Blodtrycksstegring

Rubrik: Malign Hypertermi
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Ovrigt
e Svettning, rodnad, blekhet
e Cyanos, morkt blod i saret

Lakemedel kanda for att kunna utlésa MH

e Inhalationsanestetika (Sevofluran, desfluran, isofluran)
e Suxamethonium/succinylcholin (Celocurin®).

Effektiv behandling - SKA STARTA UTAN
DROJSMAL!

Antidot: Agilus ©
(dantrolennatriumhemiheptahydrat)

e LARMA for beddmning och behandling! Detta innebér bland annat att
narkosbakjour alltid ska kontaktas.

e Narkoslakaren tar kommandot for handelsen.

e | lakemedelsforraden pa Operation 1 finns MH-lada med Agilus ®,
sterilt vatten och atgardskort for att snabbt kunna initiera
behandling vid en MH-handelse!

e Se till att operation inte paborjas, eller om sa redan skett, snarast mojligt
avslutas (ovan operator maste tillkalla bakjour eller annan kompetent
hjalp).

e Sténg av narkosgasen. Stang av narkosapparaten och ventilera med
extern syrgas pa narkosapparaten.

e Sékra fri luftvag (oftast ar intubation och kontrollerad ventilation att
rekommendera).

e Hyperventilera manuellt med 100 % syrgas och med hdga
gasfloden, 10 — 15 liter, ungefar 100 ml/kg.

e Skapa flera bra venosa infarter.

e Ge Agilus ® snarast! DENNA ATGARD SKA HA HOGSTA
PRIORITET!

e Dosering; 2,5 mg/kg iv, dosen upprepas var 10:e minut tills tecknen pa
hypermetabolism (acidos, feber, muskelkramp) avtar.

Torrsubstansen i en ampull 16ses i 20 ml sterilt vatten. Kontrollera om det finns
ytterligare partiklar, ytterligare skakning kan vara nddvandig
e Nar substansen ar 10st, vilket tar minst 1 minut, ska det injiceras

intravendst, 1 mg/kg/min (= snabb injektion!) En adekvat startdos for en

Rubrik: Malign Hypertermi 8
Dokument-ID: SAS9004-593667208-86

Version: 10.0



OBS! Utskriven version kan vara ogiltig. Verifiera innehdllet.

In

vuxen person innebar att man pa kort tid maste bryta och spada 3
ampuller (360 mg), vilket realistiskt kraver en insats av 2—3 personer.
Ofta anges maxdosen till 10 mg/kg. Om en kumulativdos pa 10 mg/kg
eller mer 6vervégs, ska diagnosen Malign Hypertermi omprévas.

Augilus ska ges sa fort det ar mojligt i basta mojliga ven, vénta inte pa
CVK e.dyl

Beakta att Agilus ® (dantrolennatriumhemiheptahydrat) interagerar med
calciumblockerare (t.ex. Verapamil®) och kan orsaka mycket svar
hypotension.

itial dosering av Agilus

Doseringsexempel per kroppsvikt for att uppna
en initial dos pa 2,5 mg/kg for bade vuxna och barn’

Antal injek- Exempel pa doseringsrekommendation

I |I|I||II|'II

tionsflasker | Intervall for

som ska kroppsvikt Dos som ska Volym som ska
beredas* e administreras administreras®
kg 7.5mg 1.4 mil
& kg 15mg 2B mil
Upp till -
1 48kg 12kg 30 mg 56mi
24 kg 80 mg 11,3 mil
48 kg 120 mg 226mil
9 Frén 49 kg 72kg 180 mg 339 ml
HlG6kg 9 kg 240 mg 452 m
120 kg 300 mg 56,5 mi s
3 Frin 97 kg —
144 kg 300 g™ 56,5 mil —
a. Total walym [ar en rekonstiluerad injeklionsfaska & 226 ml -
b, Crwsett krappsvikt bir den initiala dosen och eventuella upprepade doser inte Sverstiga 300 mg —_

motsvarande 2,5 injektionsflakor

. .

Adekvat monitorering

Temperaturmétning rektalt med tempkateter.

EKG

Artarnal for provtagning och invasiv tryckmatning

Satt CVK vid tillfalle for att kunna méta CVP och for att ha en séker
intravenos infart for Agilus ®) och vatska.

Timdiures — KAD

Provtagning

Blodgaser (arteriell + ev. centralvends)

Blodprover: CK, LDH, Na, K, Cl, Ca, Mg, myoglobin, kreatinin, urea.
Koagulationsprover: PK, APTT, TPK, fibrinogen, FDP.

Urinprover: Myoglobin i urin, urinsticka fér hemoglobin.
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Aktiv nedkylning

e Kyld NaCl 9 mg/ml iv. och/eller i bukhala, for genomspolning i thorax
eller dyligt. Pa SAS ska det ska alltid finnas 2 liter NaCl 9 mg/ml i
kylskapet i lakemedelsforradet pa Operation 1.

e Lagg in fler literforpackningar av NaCl 9 mg/ml i kylskap och frysar.

e Ytkylning med frysklampar eller is i axiller och ljumskar. P4 SAS ska
det finns fyra frysklampar i frysen pa forberedelserum 3.

e Kyl via ventrikelsond, sond i rektum och/eller peritoneal dialys kateter
med kylskapskall NaCl 9 mg/ml.

e Aktiv nedkylning upphdr vid 38 — 39° for att undvika hypotermi.

e Korrigera acidos (pH <7,2)

e Viktigaste atgarden &r att snabbt paborja Agilus ® behandling

Hyperventilation - Acidosbehandling
Overvig 0,5 — 1 mmol/kg Natriumbikarbonat iv eller Tribonat 2 — 4 ml/Kkg,
fortsatt behandling styrs efter blodgaser.

Korrigera hyperkalemi

e Hyperkalemin kan bli livshotande och krédver att man snabbt forsoker
korrigera denna.

e Tillforsel av glukos och insulin. Satt 40 IE snabbinsulin (Novorapid®)
till 2000 ml 10 % -ig Glukos och ge 2 — 3 ml/kg/tim (200 mi/h). (Insulin
hamtas pa postop)

e Livshotande hyperkalemi kan ocksa behandlas med calciumtillforsel, ge
kalciumglukonat 10 ml iv, injiceras under 3 minuter.

Arytmi

Arytmier upphor oftast vid korrigering av acidos och hyperkalemi.

Vid kvarstaende arytmi kan sedvanliga antiarytmika anvandas med undantag
for kalciumantagonister som kan orsaka hyperkalemi och cirkulationskollaps.

e Amiodaron (Cordarone®) 300 mg iv
e Metoprolol (Seloken®) 1 -2 mg iv

Njurprotektion
e FOrsok uppratthalla en diures pa >2 ml/kg/tim
e Vatska, NaCl 9 mg/ml i forsta hand
e Ev. Mannitol iv. for att 6ka diuresen och darigenom minska
myoglobinutfallning i njurarna. Startdos 1 — 2 ml/kg.
e Ev. Furosemid iv.
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Inotropt stod

e Noradrenalin vb
e Adrenalin vb

Analgetika

e Vid absolut behov av analgetika — valj en opioid som alfentanil,
remifentanil eller fentanyl.

Muskelrelaxantia

e Vid absolut behov av muskelrelaxantia — vélj ett icke-depolariserande
medel som rocuronium (Esmeron®).

Fortsatt behandling
e Intensivvardsinsatser for att sékra vitala funktioner.
e Fortsdtt med noggrann monitorering och symtomatisk behandling.
e Upprepad behandling med Agilus ®, 1 i 24 timmar behdévs ofta.

Fortsatt provtagning
4 ganger/dygn tills vardena normaliserats.

Kroppstemperatur, Hb, EVF, TPK, koagulationsprover, S-K, blodgaser,
transaminaser, CK, kreatinin, urea, glukos, laktat, myoglobin i urin och serum

Avslutad behandling

Patienten kan friskforklaras efter minst 24 timmars observation efter
normalisering av blodgaser, temperatur, muskeltonus, EKG och
koagulationsvarden. Kontrollera njurfunktionen noga.

Profylax

Betraffande profylax vid operation av person med saker eller misstankt MH —
folj aktuell rutin/diskutera med anestesikliniken, Skanes Universitetssjukhus
Lund.

Alla patienter med MH bor rapporteras (till Socialstyrelsen,
Lékemedelsbiverkan).

Uppfoljning

Det finns en Regional Medicinsk Riktlinje som ska foljas vid utredning av
misstank MH. Regionen har en samordnare av remisser angaende MH
utredning. Man kan vanda sig till enheten for klinisk genetik pa Sahlgrenska
for att fa namnet till den regionala samordnaren fér MH remisser.
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Personer med misstankt MH ska remitteras till anestesikliniken i Lund for
information och utredning men da detta ar en sjukdom med stark anknytning
till vissa familjer kan man, om det finns en k&nd mutation i familjen,
genomfora antingen en storre invasiv undersokning i Lund eller en mindre
utredning da blodprov kan tas pa vardcentral och skickas for analys. For att
underlatta for remitterande lakare racker det att man skickar sin forfragan till
den regional samordnaren.

Betalningsansvaret for utredningarna ligger pa anestesikliniken pa patientens
hemsjukhus.
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Behandling av malign hypertermi

med AGILUS® (dantrolennatriumhemiheptahydrat)!

| kombination med adekvata stodatgarder ar AGILUS® indicerat for behandling
av malign hypertermi hos vuxna och barn i alla aldrar.’

Om féljande symptom uppstar kan din patient ha drabbats av malign hypertermi:?

Tidiga tecken
Metaboliska Muskler
» Oférklarligt forhojd CO,-produktion (forhojd end-tidal CO, » Spasm i tuggmusklerna om succinylkolin har anvants

vid kapnografi, takypné vid spontanandning)

. ) » Generaliserad muskelstelhet
» Okad O,-forbrukning

» Blandad metabolisk och respiratorisk acidos Senare tecken

» Kraftiga svettningar » Hyperkalemi

» Flackig hud » Snabb 6kning av kroppstemperatur \\

Kardiovaskulir » Kraftigt forhojda nivaer av kreatinkinas i blodet \\\‘

» Oforklarlig takykardi » Kraftigt forhojda myoglobinnivaer i blodet \\\‘..

» Hjértarytmier (sarskilt ektopiska ventrikulara slag och » Morkférgad urin pa grund av myoglobinuri \\...
ventrikuldr bigemini) » Allvarliga hjartarytmier och hjartstillestand \&‘,

» Instabilt arteriellt tryck » Disseminerad intravaskular koagulation \!.

. AR : I\
AGILUS® ska administreras snabbt genom intravenos injektion med en initial dos pa 2,5 mg/kg kroppsvikt ‘

for bade vuxna och pediatriska patienter.”

2 §- =

Berdkna Rekonstituera Administrera Applicera
antalet injektionsflaskor med varje injektionsflaska med 20 ml vatten for rekonstituerad AGILUS® andra stodjande atgarder,
AGILUS® som kravs (se tabellen injektionsvatskor och skaka i cirka 1 minut utan att blanda med andra t.ex. avbrytande av anestesi
nedan). Varje injektionsflaska innan du kontrollerar om det finns partiklar. |6sningar eller ge via och kylning, tillsammans med
. . . innehaller 120 mg dantrolen. Ytterligare skakning kan vara nodvandig. samma vendsa ingang. AGILUS®.
Rubrik: Malign Hypertermi .
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Doseringsexempel per kroppsvikt for att uppna en initial dos pa 2,5 mg/kg fér bade vuxna och barn*

Observera: AGILUS” ar ett skelettmuskelavslappnande medel. Den vanligaste rapporterade biverkningen &r svaghet i skelettmuskulaturen.

iniektions- Exempel pa doseringsrekommendation

flaskor som ska kroppevikt

beredas? Kroppsvikt Dos som ska administreras Volym som ska administreras®
3kg 7,5mg 1,4 ml
\ 6 kg 15mg 28 ml
— 1 Upp till 48 kg 12 kg 30 mg 5,6 ml
Q 24 kg 60 mg 11,3 ml
o 48kg 120 mg 226ml
—_—
- 72 kg 180 mg 339 ml
2 Fran 49 kg till 96 kg
- 96 kg 240 mg 452 ml
- 120k 300 56,5 ml
. g mg o m
— 3 Fran 97 kg /
144 kg 300 mg® 56,5 ml /
;: 1(;:::::2::;2;;:{22?2?: 'i.'r:;iaa?airgf:::ﬁn:cla:s:n.a;:liaeur:;repade doser inte 6verstiga 300 mg, mo de 2,5 injektionsflaskor /

Sa lange de huvudsakliga kliniska symtomen kvarstar ska bolusinjektionen pa 2,5 mg/kg upprepas var 10:e minut {ills
de fysiologiska och metaboliska avvikelserna forbéttras.” Om en kumulativ dos pa 10 mg/kg eller mer dvervags ska
diagnosen malign hypertermi omprévas.’

Overvakning under en MH-kris:2

- Fortsétt med rutinméssig anestesiovervakning (Sa0, EKG, NIBP, ETCO,) - Kontrollera njur- och leverfunktion samt koagulation

- Maét karntemperaturen - Kontrollera om det finns tecken pa kompartmentsyndrom
- Overvag arteriell venkateter - Overvaka patienten i minst 24 timmar (IVA, HDU eller p&

- Matning av K*, kreatinkinas, arteriella blodgaser, myoglobin och glukos en uppvakningsenhet)
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Forkortad forskrivningsinformation
AGILUS® 120 mg pulver till injektionsvétska, 16sning. Aktiva substanser: dantrolennatriumhemiheptahydrat. Hjalpamnen med kand
effekt: varje injektionsflaska innehaller 3 530 mg hydroxipropylbetadex och 6,9 mg natrium.

ATC kod: M0O3CAO01. Indikation: I kombination med adekvata understddjande atgarder ar AGILUS® avsett for behandling av malign
hypertermi hos vuxna och barn i alla aldrar. Kontraindikationer: Overkanslighet mot den aktiva substansen eller mot nagot hjélpamne.
Varningar och forsiktighet: Anvéndningen av AGILUS® vid hantering av malign hypertermisk kris &r inte en ersattning for andra
understodjande atgarder. Olika former av understddjande atgarder maste fortsétta, utifran patientens behov. Forsiktighet bor iakttas om
hyperkalemi-symtom uppstar, eller i fall av redan existerande hyperkalemi, eftersom en 6kning av serumkalium har visats i djurstudier
som ett resultat av samtidig administrering av dantrolen och verapamil. Samtidig anvandning av AGILUS® och kalciumkanalblockerare
rekommenderas inte. Pa grund av I6sningens hoga pH-varde (pH 9,5) maste extravaskular injektion undvikas eftersom det kan leda till
nekros i vavnader. P& grund av risken for vaskular ocklusion maste intraarteriella injektioner undvikas. Spill av 1sningen pa huden bor
undvikas. Om lésningen kommer pa huden maste den avlagsnas med tillrackligt med vatten. Leverskador kan uppsta under
dantrolenbehandling. AGILUS® innehaller 3 530 mg hydroxipropylbetadex (ett cyklodextrin) i varje injektionsflaska.
Hydroxipropylbetadex har associerats med ototoxicitet i djurstudier, och fall av hérselnedsattning har observerats i studier i andra kliniska
miljoer. Fall av horselskador har observerats vid exponeringsnivaer for hydroxipropylbetadex som ar jamforbara med det hogre
intervallet av rekommenderade AGILUS®-doser. | de flesta fall har hérselskadan varit dvergdende och av latt till lindrig svarighetsgrad.
For patienter som kréaver hoga AGILUS®-doser (6ver 10 mg/kg) ska diagnosen omvérderas. Den potentiella risken for hdrselnedséttning
kan vara sarskilt bekymmersam for patienter med okad risk for horselnedsattning. Exponeringen for hydroxipropylbetadex fran
AGILUS® forvantas vara hogre hos patienter med nedsatt njurfunktion. Detta lakemedel innehaller 6,9 mg natrium per injektionsflaska,
vilket motsvarar 0,345 % av Varldshalsoorganisationens rekommenderade maximala dagliga intag av 2 g natrium for en vuxen.
Interaktioner: Enstaka fallrapporter och djurstudier indikerar en interaktion mellan dantrolen och kalciumkanalblockerare, sasom
verapamil och diltiazem, i form av hjartsvikt. Samtidig anvandning av AGILUS® och kalciumkanalblockerare rekommenderas inte.
Samtidig administrering av AGILUS® och icke-depolariserande muskelavslappnande medel, sasom vekuronium, kan forstarka deras
effekt. Forpackningsstorlek: 6 injektionsflaskor. Rx. Innehavare av godkéannande for forséaljning: Norgine B.V. Antonio Vivaldistraat
150 1083HP Amsterdam Nederlanderna. Kontakt: Norgine Sverige AB, www.norgine.se. Oversyn av produktresumén: 2024-05.29. F6r
fullstandig produktinformation, dosering, varningar och forsiktighet, biverkningar och pris, se www.fass.se. SE-EC-AGI-2400001
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Agilus ®
Atgardskort malign hypertermi

Koordinator
e Ta kommandot, informera att medicinsk
katastrofsituation foreligger.

LARMA! Kirurgsidan
e Nagon hamtar MH-ladan, som finns i
medicinforradet pa Operation 1

Narkosskoterska 1

Underskoterska

e Fordela atgardskorten, prioritera Agilus -

behandling

Hyperventilera patienten med 100 % O2
med Rubens, 2 — 3 ganger (t ex 60 kg = 12 1)
mer an normalt 100 ml/kg, anvand syrgas
(extern) fran narkosapparaten.

Ta ut Celocurin fran sal.

| de flesta situationer bor det finnas
tillrackligt med personer for att kunna fordela
de 7 atgardskorten.

| situationer nar det inte gar att fa hjalp av 7
personer far vi fordela atgardskorten mellan
de personer som finns tillgangliga.
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- LIVRADDNING, KOORDINATION!

e Informera om att medicinsk akutsituation
rader!
= Stoppa operationen snarast
= Tillkalla extra personal

e Stang av narkosgasen

e Hyperventilera patienten med 100 % O2 med
Rubens, 2 — 3 ganger (t ex 60 kg =
12 I) mer &n normalt 100 ml/kg, anvand
syrgas (extern) fran narkosapparaten.

¢ Infusion Propofol

e Se till att det finns 2 PVK

e Agilus Initial dos: 2,5 mg/kg. Upprepa till
symtomfri. Ofta ges max 10 mg/kg. Om en
kumulativ dos pa 10 mg/kg eller mer &r given
ska diagnosen malign hypertermi omprovas.

Rubrik: Malign Hypertermi
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Fortsatt med Hyperventilation med hogt
farskgasflode (15 I/min) med 100% O2.
Agilus

Nerkylning

Hamta Hamilton pa IVA eller AVC.

Ta ut narkosapparaten (Sevoflurane i
cirkelsystemet) fran salen och Celocurin, sa att det
inte kan ges av misstag!

Artarnal for invasiv monitorering
Forséakra att foljande ar initierat:

= Blodprover tagna, resultat bedémda

= Fortsatt vard planerad

TIVA

Propofol TCI-mode pa Cpt 2 — 4 pg/ml eller TIVA 6 —
8 mg/kg/h
Midazolam 5 - 10 mg iv vb

17
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VARD EFTER DEN AKUTA FASEN e IVA-problem
e Patienten kommer att behova IVA-vard = Acidos
= |ntuberad och ventilerad = Hyperkalemi
= Infusion/injektioner: = Monitorera njurfunktion och uppréatthall
o Agilus timdiures — Myoglobinuri
o Insulin och Glukos = Risk for koagulationsproblem/DIC
o Madjligen inotropt stod = Generell postoperativ vard
o Majligen arytmibehandling . Hfann gperationen avslutas?
e Agilus for fortsatt behandling. Aterfall sker, vérst = Risk foér compartment syndrom
symtom oftast efter e Behandla livshotande tillstand
1. 6 —12 timmar. = Hyperpyrexi: kyl patienten

= Acidos (och hyperkalemi): behandlas
o Hyperventilera till normalt pCO2
o Overvag Natriumbikarbonat (60 mmol/100
ml) 50 — 100 ml iv vb, mal pH 7,2 - 7,3.
» Hyperkalemi
o Hyperventilera och behandla acidos

= Vid tecken pa aterinsjuknande ges 2,5 mg/kg
Agilus som bolusdos.
e Monitorering och fortsatt behandling
= Sp02, EKG, invasivt blodtryck, EtCO2 och temp
= Akuta prover: blodgas, elektrolyter och myoglobin
= KAD, timdiures, urinproduktion éver

o Calcium-Sandoz 9 mg/ml, 10 ml iv
2: 2 mlfkg/h o Snabbverkande insulin (Novorapid) 20 IE i
= Ventrikelsond 500 ml 100 mg/ml Glukos, 200 mi/h
= Arytmier: (om terapiresistens, misstank
hyperkalemi)

o Cordarone 50 mg/ml, 300 mg iv

Rubrik: Malign Hypertermi
Dokument-ID: SAS9004-593667208-86
Version: 10.0
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Agilus Koordinator

Detta har hogsta prioritet, detta ar Antidoten!

e Hamta MH-ladan i lakemedelsforradet e Blandning av Agilus
operation 1, dar finns Agilus och allt som e Sterilt vatten finns i 20 ml ampull, som finns
krévs for att pabdrja behandling! packade tillsammans med Agilus i MH-l&dan.
= Adgilus och sterilt vatten e Anvand 20 ml sprutor och stor

= Blandning av Agilus kréver 2-3 personer
= Uppskatta patientens vikt

3. Blanda med sterilt vatten! .
4. Agilus
Initial dos: 2,5 mg/kg iv, vilket ska J

upprepas tills symtomen forsvinner (se
tabell pa baksidan). Ofta ges max 10
mg/kg. Om en kumulativ dos pa 10 mg/kg
eller mer &r given ska diagnosen malign
hypertermi omprovas.

Rubrik: Malign Hypertermi
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uppdragningskanyl (”mini-spike”), for att dra
20 ml sterilt vatten.

Spruta sterilt vatten i Agilus -flaskan och
skaka kraftigt och lange, minst 60 sekunder.
Kontrollera om det finns ytterligare partiklar,
ytterligare skakning kan vara nddvandig

Né&r Agilus har 16st sig till en klar 16sning,
sprutas detta i en perifer nal eller CVK
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Doseringsexempel per kroppsvikt for att uppna
en initial dos pa 2,5 mg/kg for bade vuxna och barn’

Antal injek-
tionsflaskor | Intervall for
£om ska kroppsvikt

beredas®

1w
—
— Frén
— 2 till n:‘h:"
3 Frin 97 kg

motsvarande 2,5 imeltionsflasiar

L D

e FOr att klara en langre behandling kan Agilus

Kroppsvikt

3kg
& kg
12 kg
24 kg
48 kg
72kg
96 kg

120 kg
144 kg

a. Total wokymn [dr en rekonstitverad injektionsRaska & 226 ml
b. Dervsedt kroppswikt bar den initiala dosen och eventuella upprepade doser inte Grerstiga 300 mg,

Exempel pa doseringsrekommendation

Dos som ska
administreras

7.5mg

15 mg

30 mig

60 mg

120 mg
180 mg
240 mg
300 mg
300 mg®

bestalls i Hamlet (Be VA om hjalp).

Rubrik: Malign Hypertermi
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Volym som ska
administreras®

14 mil
2.8 mil
5,6 mil
11,53 ml
226ml
339ml
452 ml
26,5 ml
56,5 ml
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e Agilus -behandling o Hyperkalem!: behandling _

= 2,5mg/kg iv var 10 minut till tecken pa " Hyperventilera och behandla acidos
hypermetabolism (acidos, feber, = Calcium-Sandoz 9 mg/ml, 10 ml iv under
muskelkramp) avtar. 3 minuter

= Ofta ges max 10 mg/kg. Om en = Snabbverkande insulin (Novorapid) 40 IE i

1000 ml Glukos 100 mg/ml, ge ca 200 ml/h.
Kontrollera B-glukos.
e Arytmi: behandling

kumulativ dos pa 10 mg/kg eller mer
ar given ska diagnosen malign

hypertermi omprovas. = Om terapiresistent, misstank hyperkalemi

= Ska ges sa fort som det ar mdjligt, vanta inte = Cordarone 300 mg iv, langsam iv injektion
pa CVK eller dylikt. = Seloken1—-2mgivvb

= Beakta att Agilus interagerar med Calcium- e Njurprotektion
blockerare (till exempel Verapamil) och kan = Forsok uppratthlla en diures p& > 2 mi/kg/h
orsaka svar hypotension. = Vatska: NaCL 9 mg/ml

e Acidos: behandling = Furosemid, mojligen Mannitol.

= Agilus e Inotropt stod

= Hyperventilation till normalt pCO2 = Noradrenalin vb

= Qvervag Natriumbikarbonat (60 mmol/100 = Adrenalin vb

ml) 50 — 100 ml iv vb. Mal pH 7,2 - 7,3.

Rubrik: Malign Hypertermi
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Narkosskoterska 1

e Tafram Rubens blasa och koppla till extern
syrgas pa narkosapparaten,

10 — 15 liter, 100 ml/kg (= normalt),
hyperventilera 2 — 3 ganger mer

e Propofol infusion TCI mode pa Cpt 2 — 4 pg/min
eller TIVA 6 — 8 mg/kg/h.

o Hamta eller ring IVA eller AVC, for att fa 1
Hamilton transportventilator till patienten. Koppla
over och ventilera pa Hamilton. Kor ut Maquet
narkosapparat, sa ingen av misstag anvander den

Rubrik: Malign Hypertermi
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Ta bort allt som kan forvarra MH: Stang av
narkosgasen! LARMA! Ta ut Celocurin fran salen!

e Dokumentera
e Duka for artarnal och CVK
e Monitorering:

EtCO2: Emma?/ Invénta Hamilton
Pulsoximeter

Temperaturmétning med tempkateter
EKG

Blodtryck

Invasiv blodtrycksmatning och CVP
Timdiures

e Blodprover: Akutprover! Kontakta lab for att
forsakra att de verkligen ger dessa prover fortur!

Blodgas

P4 (Kreatinin och elektrolyter)
CK

H1

Koagulation inkl fibrinogen
Glukos

22
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_ Vavnadsskador uppstar vid 41,5°C

e Tempkateter

o | kylen i lakemedelsrummet, operation 1,
ligger 2 liter kall NaCl 9 mg/ml

e | frysen i forberedelserum 3, operation 1,
finns 4 st kylklampar

e Lagg fler 1-liters forpackningar NaCL 9
mg/ml i kylen fér snabbkylning

e Se till att temperaturen registreras
kontinuerligt

e Exponera patienten sa mycket som mojligt

e FOrsok fa temperaturen lagre

e Hang kylda vatskor:
= Kall NaCl 9 mg/ml iv
= Ge blod etc utan blodvarmare

Rubrik: Malign Hypertermi
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e Skaffa is eller kylklampar, tack alla delar av

kroppen som ar mojlig att tacka

Peritoneal lavage eller genomspolning

genom thorax med kylda véatskor. Kirurgen

far besluta om lampligaste och effektivaste satt

att kyla patienten.

= 2 liter kyld NaCl 9 mg/ml (ca 4°C) kan
spolas via peritoneal dialyskateter eller
thoraxdrdn med 10 — 15 minuters cykler for
att fa ner temperaturen

For barn galler: Overvag att spola kyld NaCl

9 mg/ml via blaskateter. 30 ml till nyfodda,

sedan oka det med 30 ml/barnets alder eller

uppskatta 7 ml/kg till aldre barn fran 1 ar.

Tempkateter storlek 6 och 10 finns pa IVA.
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e FoOrbered for:
= Artdrnal, invasiv tryckmatning
= CVP-maétning
= Ventrikelsond
e Hamta ldkemedel som behdvs for TIVA,
acidosbehandling och arytmibehandling m.m.
e Acidos: behandling
= Agilus
= Hyperventilation till normalt pCO2
= Qvervag Natriumbikarbonat (60 mmol/100 ml)
50 — 100 ml iv vb. Mal pH 7,2 - 7,3.
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e Hyperkalemi: behandling
= Hyperventilera 2 — 3 ganger mer och behandla
acidos
= Calcium-Sandoz 9 mg/ml, 10 ml iv under
5. 3 minuter.

= Snabbverkande insulin (Novorapid, hamtas pa
postop) 40 IE i 1000 ml Glukos 100 mg/ml, ge
ca 200 ml/h. Kontrollera B-glukos.
e Arytmi: behandling
= Om terapiresistent, misstank hyperkalemi
= Cordarone 300 mg iv, langsam iv injektion
= Seloken1—-2mgivvb
e Njurprotektion
= Forsok uppratthalla en diures pa > 2 ml/kg/h
= Vatska: NaCL 9 mg/ml
= Furosemid
e Inotropt stod
= Noradrenalin vb
= Adrenalin vb
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¢ Tillsammans med narkoslakaren ansvara for:
= Blodprover
= Remisser
= Extraiv infart
= Starta infusion av kylda vatskor
= Monitorering
= Artarnal
= Central venkateter
= Hamta ultraljudet
e Hamta ytterligare Agilus
e Dokumentera provsvar och informera koordinator och narkosskoterska 1 om férandringar
= Vatskebalans
» | akemedel
= Blodprover
o Kontakta IVA, forbered for transport till IVA efter den akuta fasen
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Underskoterska

e Hjalp till att kalla in mer personal
= Bakjour narkos/lakare pa IVA
= Ytterligare narkosskoterskor/skoterskor
= Annan personal som kan hjéalpa till att blanda Agilus
= Bakjour kirurgi
e Hjélp till sa att operationen kan avslutas sa fort som mojligt
e Satt tempkateter
o Hijalp till att tAcka patienten med kylklampar eller om mojligt is, 4 st isklampar ligger i frysen i
forberedelserum 3, operation 1.
FoOrsok tacka
= Armar och ben
= L jumskar
= Nacke
e Om det inte gar att fa fram is eller kylklampar, kan temperaturen sankas genom att tacka
patienten med kalla och blota handdukar.
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Kirurgsidan

Avsluta operationen snarast
Tillkalla hjalp av senior l&dkare for att kunna avsluta snabbare

e HIJALP TILL ATT KYLA PATIENTEN
= Exponera all hud utanfor det sterila operationsomradet
= OM buken ar 6ppen Overvag att kyla med kall NaCl 9 mg/ml, garna 4°C
= Hjalp till att packa is eller kylklampar pa exponerad hud
e Urinkateter
= Om patienten inte har KAD, bor det séttas sa snart som mojligt.
e HIALP TILL ATT BLANDA AGILUS!
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