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Syfte

Riktlinjen mojliggor ett sdkert och standardiserat omhandertagande och utredning av person med misstankt
malign hypertermi och sléktingar till person med konstaterad malign hypertermi.

Nytt sedan foregaende

revidering

Fortydligande av riktlinjens
anvandningsomrade, justering av
rubrik, tillagg om remissforfarande
och kostnadsansvar samt kontakt-
uppagifter till regional samordnare.

Bakgrund

Malign hypertermi (MH) &r ett
ovanlig genetiskt tillstand som kan
utgora en livsfara for den enskilda
personen i samband med anestesi.
Eftersom tillstandet ar ovanligt och
utredningen ar komplicerad ar
utredningen centraliserat till MH-
enheten vid Skanes Universitets-
sjukhus, Lund.

For anestesiklinikerna i Véstra
Goataland finns en regional sam-
ordnare att kontakta via e-post for
stod och rdd om utredningsgangen

Kontakt samordnare MH

samordnare.mh@vqgregion.se

Diagnoskod T 88.3 Malign
hypertermi orsakad av anestesi

Arligen intraffar mellan 10 till 20
misstdnkta MH-reaktioner under
narkos i Sverige. Malign hyper-
termi (MH) upptrader bara under
narkos och vid anvandandet av sk
halogenerade narkosgaser (t.ex.
halotan, isofluran, sevofluran,
desfluran, enfluran) eller det
muskelavslappnande lakemedlet
succinylkolin.

Reaktionen kan variera mycket
mellan olika personer. Gemensamt
ar nagon form av symtom fran
muskler och amnesomséttning.
Dérefter kan en méangd foljd-
symtom upptréda.

Malign hypertermi ska missténkas
nér patienten i samband med nar-
kos med triggande medel reagerat
med symptom fran metabolism
och muskulatur — ofta ser man en
kombination av nagra av dessa
symptom.

Muskelsymtom vid en MH-reak-
tion kan vara muskelstelhet och
tecken pa sonderfall av muskel-
vavnad. Detta kan leda till hdg halt
av muskelenzymet kreatinkinas
och proteinet myoglobin i blod
vilket i sin tur kan leda till njur-
skada med risk for njursvikt.
Cellsonderfall kan ocksa leda till
Okade halter kalium i blodet med
risk for hjartpaverkan.

Extremt 6kad &mnesomséttning
kan leda till snabbt stigande kon-
centration av koldioxid i utand-
ningsluften, snabbt 6kande behov
av syrgas, hog puls, svettningar
och snabbt stigande feber (upp till
1 grad per 5 minuter).

Tecken pa 6kad metabolism:

e Oforklarlig 6kning i kol-
dioxidproduktion som inte kan
forklaras med hypoventilation

e Tachykardi

e Temperaturstegring (bedom-
ningen underlattas om
temperaturen matts innan
anestesistart)

Exempel pa muskelsymptom

e Muskelrigiditet

e Masseterspasm, Masseters-
spasm &r jaws of steel som
skall ha varat minst 2 minuter.
Rhabdomyolys (matt pa nagot
sétt; CK stegring, myoglobin-
stegring, hyperkalemi eller
porterfargad urin)

Senare, allvarliga symptom
e DIC (kan komma
peroperativt)

e Njursvikt

e Compartment syndrome
e Hjarnédem

e Dod

Utredning

Person som haft en misstankt MH
reaktion ska utredas. Aven sena,
allvarliga symptom pa MH, skall
leda till utredning.

Aven om det i dag finns mycket
bra narkosmetoder som inte utldser
MH finns manga situationer dar
det finns en 6kad risk for personer
med MH-kanslighet. Det &r allt
fran det lilla barnet som skall ha
rér i 6ronen och dar det ar svart att
skapa venvdg varfor man onskar
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inducera pa gas, till situationer da
man maste séva akut tex for ett
akut kejsarsnitt eller ett tarmvred
och anvander celocurin.

Vid vissa myopatier kan det
foreligga Okad risk for MH.

Rekommenderat remiss-
forfarande

s Utredning initierad via
o6ppenvarden
Ansvarig lakare inom 6ppen-
varden kan skriva remiss till
anestesikliniken pa det sjukhus
med ansvar for det geografiska
omrade dar patienten ar man-
talsskriven, “hemsjukhuset”.
Remissen ska beddémas och
finner man att utredning bor
ske kommer kostnaden for
denna att debiteras anestesi-
kliniken pa ”hemsjukhuset”.

e Utredning initierad via
anestesiklinik pa sjukhus
inom VGR
Lékare pa anestesiklinik kan
skicka remiss till regional
samordnare som haller kontakt
med MH-enheten i Lund och
tillsammans med dem fattar
beslut om utredning. Dérefter
formulerar samordnaren remiss
som skickas tillbaka till
anestesikliniken pa “hemsjuk-
huset” for att ansvarig pa
anestesikliniken ska skriva
under remissen som ett tecken
pa att man accepterar det
ekonomiska ansvaret for
utredningen. "Hemsjukhuset”
skickar déarefter remissen till
MH-enheten i Lund.

o Utredning som initieras
genom egenremiss
Patient har ratt att skicka egen-
remiss till MH-enheten i Lund.
Bedodms utredning vara

nodvandig debiteras anestesi-
Kliniken pa “hemsjukhuset” for
kostnaderna.

Patient som soker via egen-
remiss har ingen ratt till
ersattning for resa och ev.
uppehélle i samband med
utredningen.

Genom Overenskommelse med
MH-enheten far regional sam-
ordnare information om de
egenremisser som kommer for
att kunna fora statistik om
dessa och informera aktuella
sjukhus om foérvantade kost-
nader.

Vid utredning som initieras av
en egenremiss kommer enbart
patienten bli informerad om
resultatet. Det ar saledes pati-
entens ansvar att informera
sjukvarden om ev. kanslighet
for MH.

Utredning gors pa MH-enheten i
Lund

Det &r av stor vikt att hela utred-
ningen, bade utredning av index-
fall och uppf6ljning av biologiska
slaktingar koncentreras till MH-
enheten i Lund sa att man kan
sékra att den nationella rappor-
teringen blir korrekt och att man
kan erbjuda adekvata rad om
utredningsbehov.

Vid konstaterad MH kanslighet dar
man finner mutation i genen for
ryanodinreceptor-1 eller i
CACNALS genen bor slaktingar
erbjudas utredning med
mutationsanalys.

e Blodprov tas fran slaktingar
for mutationsanalys.

e Slaktingar som visar sig bara
mutation forenligt med MH
behdéver inte genomga
muskelbiopsi for IVCT (In-
Vitro Contraction Test) utan
identifieras som MH kansliga.

e Om mutation foérenligt med
MH inte pavisas ar sannolik-
heten for att personen skall
utveckla MH liten men
absolut inte utesluten varfor
man bor diskutera att
genomfora utredning med
IVCT.

e Personen skall markeras och
sbvas MH-sékert.

Vid konstaterad MH kanslighet dar
man INTE finner mutation
forenligt med MH.

e Har kan man utga fran att
risken for forstagradsslakt-
ingar (foraldrar, syskon, barn)
att utveckla MH &r 50 %. Om
det har rort sig om en fulmi-
nant MH reaktion hos index-
fallet bér man erbjuda slakt-
ingar att utredas med IVCT
och mutationsanalys.

Vid misstdnkt eller konstaterad
MH kanslighet

Konstaterad MH-kénslighet eller
risk for MH-kanslighet ska i enlig-
het med lagkrav och verksamhet-
ens rutiner for varningsinformation
dokumenteras i journal och dessa
personer ska uppmanas bara
”Medical alert halsband
/armband”/Varningsmedaljong
samt béra ett s.k. Anestesi-
problemkort.
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