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Bakgrund och syfte

Malign hypertermikanslighet (MH-kénslighet) ar en arftlig akomma som kan
resultera i en potentiellt livshotande malign hypertermireaktion (MH-reaktion) i
kombination med vissa anestesimedel. Detta avser halogenerade anestesigaser
sasom sevofluran (Sevorane®) och depolariserande muskelrelaxantia sdsom
succinylkolin/ suxametonium (Celocurin®). Dessa triggande lakemedel utlGser
en okontrollerad frisattning av intracellulart kalcium och leder till en extrem 6kning
av amnesomséttningen i muskelcellerna. Arligen intraffar c:a 10 — 20 missténkta
MH-reaktioner under narkos i Sverige. Dodligheten i en MH-reaktion ar idag lagre
an 5%. Totalt kanner vi till cirka 350 familjer i landet med faststalld MH-
kanslighet. Rutinen syftar till ett sakert omhandertagande av patient med misstankt
eller bekraftad MH-kanslighet och behandling av patient med en MH-reaktion.

Vilka berors
Anestesilakare och anestesisjukskoterskor pa AnOpIVA.

Orsaker till MH-kanslighet

MH-ké&nslighet &r dominant arftligt. Det innebér att det &r 50% risk att arva det
vidare till sitt barn. Man kénner idag till 50 mutationer (fordelat pa tva olika gener)
som orsakar MH-kanslighet. De flesta mutationer sitter i genen for ryanodin-
receptor-1 (RYRL1), en intracellular kalciumjonkanal som slapper ut kalcium fran
det sarkoplasmatiska retiklet i muskelcellen. Kalcium kravs for att muskelcellen
skall kunna dra ihop sig (kontrahera).

Det finns &ven andra arftliga muskelsjukdomar som orsakas av en mutation i RYR1
och den som har en sadan sjukdom har en 6kad risk att utveckla en MH-reaktion
under narkos. Den vanligaste av dem &r central core disease (CCD).

| séllsynta fall av MH-k&nslighet finns mutationen i genen CACNALS, som kodar
for en annan kalciumjonkanal (dihydropyridinreceptorn) i skelettmuskeln.
Mutationer i CACNALS kan daven orsaka hypokalemisk periodisk paralys och
personer med denna diagnos har 6kad risk for MH-kanslighet.

Det finns dven en koppling mellan vérme- och anstrangningsutlost
muskelcellsénderfall (rhabdomyolys) samt anstrangningsutldst varmeslag
(exertional heatstroke, EHS).
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2. MH-reaktion under narkos — symtom

Symtom

Det finns inga symtom som ar specifika for en MH-reaktion. Darfor ar det viktigt
att kunna kénna igen symtombilden, som kan variera avsevéart och uppkomma nér
som helst under eller kort efter (inom ungefér en timma efter) generell anestesi med
triggande lakemedel. Det kan &ven drabba patienter som tidigare sovts
okomplicerat med triggande lakemedel. Tidig upptackt och behandling &r helt
avgorande for utgangen.

Oftast tidiga tecken

Okad CO2-produktion, som ger oproportionerligt hogt etCO2 i forhallande till
MV, och leder till takypné vid spontanandning

Okad O2-konsumtion, forhojt laktat

Respiratorisk och metabol acidos

Takykardi, arytmier (ffa nytillkomna VES), instabilt blodtryck

Svettningar, marmorerad hud

Generell muskelrigiditet efter suxameton, ev masseterspasm. (En forhdjd
muskeltonus i massetermuskulaturen &r ett normalfenomen i samband med
muskelfascikulationer utldsta av suxameton. Masseterspasm avser en
tonusokning som sitter i under onormalt Iang tid, > c:a 2 min.)

Oftast senare symtom

Snabbt stigande temperatur

Tecken pa muskelsonderfall, rhabdomyolys (1 CK, 1 myoglobin)
Hyperkalemi

Livshotande arytmier och hjartstillestand

Disseminerad intravasal koagulation (DIC), njursvikt, leversvikt
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3.

MH-reaktion under narkos — akut

handlaggning

10.
11.
12.

13.
14.

15.

16.

17.

18.

Rubrik: Malign hypertermi

Skriv gérna ut denna sida och ha den som checklista

Stang av anestesigasen

Koppla bort narkosapparaten fran patienten och handventilera

(Rubens blasa) med extern syrgas pa narkosapparaten

(fi02 100%, maximala fléden, > 10 I/min)

Hyperventilera, 2 — 3 ganger normal minutvolym

Overga till TIVA

Kalla pa hjélp, senior kollega / bakjour samt anestesisjukskoterskor

och underskaoterskor, det behdvs mer personal for att blanda

Dantrolen (Agilus®)

Meddela kirurgen, avsluta / skjut upp ingreppet om mojligt

Ge Dantrolen (Agilus)

e startdos (2-)2,5 mg/ kg, ges i basta tillgangliga infart

e darefter (2-)2,5 mg / kg var 10:e minut (till EtCO2 < 6 kPa med
normal MV och sjunkande temperatur)

e en ampull Dantrolen (Agilus®) pa 120 mg blandas i 20 ml
vatten for injektionsvétskor, skakas om i cirka 1 minut och
inspekteras for partiklar. Ytterligare omskakning kan vara
nodvandig tills 16sningen ar gulorange och fri fran partiklar.

e 12 ampuller (1440 mg) finns pa c-op NAL, 6 ampuller (720 mg)
pa c-op i Uddevalla

e tank pa att rekvirera mer Dantrolen (Agilus®) fran andra forrad,
da fler an 6 ampuller kan behdvas till en vuxen

P& NAL:
Hamta MH-sdkrad Flow-i narkosapparat (nr 23) i verkstaden
P& Uddevalla sjukhus/NAL :

Installera filter med aktivt kol (VAPOR-Clean ©).

Filter finns i MH-1ada i verkstaden pa c-op NAL, pa snittsalen, pa
reservsnittsalen pa IVA, samt i anestesiforradet pa c-op i Uddevalla.

Instruktion finns i MH-ladan alt i avsnitt 6.

Minst tre grova infarter,

CVK bor laggas men detta far inte fordroja andra atgarder
Utover rutindvervakning behovs central temperatur, artarnal och
KAD med timdiures

Symtomatisk behandling av

e hypertermi, behandlas till 38,5 °C med kalla vétskor,
ytkylning, ev Arctic Sun kylapparat
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4.

e hyperkalemi, behandlas med kalcium, glukos-insulin-infusion,
ev CRRT

e acidos

e arytmier, behandlas med amiodarone, ev betablockerare om
kvarstaende takykardi

Rhabdomyolys, uppratthall god diures.

Provtagning: Blodgas (inklusive elektrolyter och b-glukos), CK,

myoglobin, koagulation (TPK, PK, aPTT, fibrinogen, AT, ROTEM),

leverstatus, kreatinin

MH-reaktion under narkos

— efterforlopp, utredning och vidare
information

Overvakning minst 24 timmar efter sista symtom

Ytterligare Dantrolen (Agilus®) v b (ev infusion 0,25 — 0,5 mg/kg/h)
Fortsatt provtagning:

= CK och myoglobin var 6:e timme till dess de normaliserats

= @vriga prover efter behov

Kontrollera fér compartmentsyndrom

Informera patient och anhdriga

Anmal 1akemedelsbiverkan till L&kemedelsverket

For utredning av en patient med misstankt MH-kénslighet, t ex efter misstankt
MH-reaktion, se VGR:s regional medicinsk riktlinje Malign hypertermi —
utredning. Innan remissen skickas, maste betalningsansvar for utredningen
sakerstallas, darfor maste MLA och verksamhetschef kontaktas.

For vidare information bade angaende akut handlaggning och utredning, v g se
Region Skanes Regional riktlinje for malign hypertermikénslighet. Akut och
elektiv handldggning.

Europeiska riktlinjer finns pa European Malignant Hyperthermia Groups
hemsida.

Awven Socialstyrelsen erbjuder kunskapsstéd om MH-kanslighet.
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5. Anestesi till patient med MH-kanslighet

Till patienter med konstaterad eller misstankt MH-kénslighet ar alla halogenerade
anestesigaser sasom sevofluran (Sevorane®) och depolariserande muskelrelaxantia
sasom suxametonium (Celocurin®) absolut kontraindicerade. Omhéandertagandet
enligt nedan syftar till att helt undvika tillforseln av de kontraindicerade lakemedlen
och det finns inga skal att neka anestesi till en patient med kand eller misstankt
MH-ké&nslighet.

Val av anestesimetod

Forstahandsvalet om mojligt ar lokal- eller regionalbeddvning. Om generell
anestesi bedéms lampligast, kan alla lakemedel forutom halogenerade anestesigaser
sasom sevofluran (Sevorane®) och depolariserande muskelrelaxantia sasom
suxametonium (Celocurin®) anvéndas, vilket i praktiken innebdr att anvanda sig av
total intravends anestesi (TIVA). Ta ut férgasare och Celocurin® fran
operationssalen.

lordningstallande av narkosapparat
Se nedan i avsnitt 6. lordningsstéallande av anestesiapparat till MH-k&nslig patient.

Monitorering

Rutindvervakning (pulsoximeter, EKG, NIBP, temperatur) samt vad som anses
indicerat utifran anamnes och ingreppets art. Om majligt / rimligt rekommenderas
central temperaturmatning.

Peroperativt

+ Underhallsanestesi med hdga farskgasfloden (10 L/min)

«  Om filter med aktivt kol anvénds, kan man sénka farskgasflodet till 3 L/min
efter 30 min

Postoperativt

« Om okomplicerat anestesiforlopp efter ovan handlaggning, galler
rutindvervakning

« Annars bor patienten dvervakas 24 timmar postoperativt

 Patienter med kand eller misstankt MH-kanslighet kan saledes genomga
dagkirurgiska ingrepp
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Anestesi till gravid kvinna med ett barn som kan
vara MH-kansligt

« FO0lj samtliga rutiner enligt ovan

« Det dr omdiskuterat huruvida suxametonium passerar placenta i en omfattning
som kan utlésa en MH-reaktion hos barnet. Rekommendationen &r dock i
nuldget att anvanda icke-depolariserande muskelrelaxantia sasom rokuronium
(Esmeron®) och att ha hdgdos sugammadex (Bridion®) tillgangligt.
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6. lordningsstallande av anestesiapparat
till MH-kanslig patient

Moderna narkosapparater har silikon och gummi i anestesisystemet. Dessa material
kan absorbera och sedan frisatta anestesigaser. FOr att minimera kontamination med
dessa gaser (koncentration < 5 ppm) finns nedanstaende tre alternativ.

Pa NAL
« Anvand MH-sakrad Flow-i narkosapparat (nr 23) som star i verkstaden pa
c-op

« Ettalternativ ar att anvanda sig av transportventilator (Hamilton) fran IVA
» Ettannat alternativ &r att anvanda sig av en IVA-ventilator (Servo-U)

Pa Uddevalla sjukhus:

» lordningsstall en MH-sékrad Flow-1 narkosapparat (se bilaga)
+ Ettalternativ ar att anvanda sig av transportventilator (Hamilton)
fran UVA

Narkosapparat med filter med aktiv kol:

Att anvanda sig av en Flow-1 narkosapparat och filter med aktiv kol (Vapor-Clean®
fran Dynasthetics) kan vara ett alternativ om alternativen ovan inte finns att tillga
inom rimlig tid, sdsom t ex pa snittsalen. Gor sa har:

1. Ta bort samtliga forgasare fran salen

2. Skolj ur anestesiapparaten med maximalt farskgasflode (> 10 L/min) i 90
sekunder

3. Installera kolfilter pa bade in- och utandningsslangen
4. Byt absorber och slangset inklusive ballong

5. Lacktesta apparaten

6. Farskgasflode > 3 L/min under hela operationen.

7. Filtret behdver bytas efter 1 timma, men kan sedan anvéndas i upp till 12
timmars anestesi

7. Bilaga: att forbereda Flow-i
anestesisystem for MH-kansliga patienter
(utdrag ur bruksanvisning, Getinge ©)
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VARNING! Anestesisystemet méaste
tommas pa anestesigas till en
anestesigasniva p& mindre an 5 ppm innan
en patient som &ar mottaglig fér malign
hypertermi (MH) behandlas.

817617

1. Manuell andningsblasa

2. Vattenfalla och samplingsslang
3. Patientslang

4. COz-absorber

5. Patientkassett

6. Volymreflektoradapter

7. Volymreflektor

Denna procedur beskriver hur du rensar anestesisystemet fran anestesimedel,
for att nivan av medlet ska vara mindre 4n 5 ppm!
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1. L&s upp CO,-absorbern och dra ut den.

$10027

2. Lyft férgasarhandtaget och dra ut férgasaren. Ta bort alla férgasare.
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3. Koppla Y-stycket till testkontakten.

4, Stall omkopplaren for ventilation pa manuell ventilation (MAN).

5. Tryck pa Starta fall.

6. Stall in farskgasflodet pa 20 I/min.

7. Stall in APL-ventilen pa 10 cmH:20.

8. Ventilera i 2 minuter. Tryck ihop den manuella andningspasen minst 20 ganger i
minuten.

9. Tryck pa Avsluta fall.
10. Valj Behall aktuella installningar och tryck pa Avsluta fall. Systemet vaxlar till
Standby.
11. Ta bort den manuella andningspasen och dess slang, vattenfalla, provtagningsslang,
Rubrik: Malign hypertermi 1
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12.

13.
14.

15.

16.

patientslang och andra engangsdelar.

Byt ut patientkassetten, volymreflektorn och volymreflektoradaptern med delar som

rengjorts i en diskmaskin enl bruksanvisning

Anslut en ny manuell andningspase, vattenfélla, provtagningsslang och patientslang.

Koppla Y-stycket till

Tryck pa Starta fall.

testkontakten.

Ventilera i 5 minuter. Tryck ihop den manuella andningspasen minst 20 ganger i

minuten.

510044

17. L&t systemet koras under den tid som ar tillamplig for den férvantade minutvolymen (MV) for

patienten. Ventilera inte med den manuella andningspéasen.

VARNING! Kontrollera att kértiden éverensstammer med den férvantade minutvolymen for patienten.

F . ..
Forvéantad
systemmodel Kor
Flow-i s/n > 4 1/min 60 min
<20 000 < 4 1/min 110 min
Flow-i s/n > 4 1/min 20 min
> 20 000 < 41/min 60 min
18. Tryck pa Avsluta fall.
19. Valj Behall aktuella installningar och tryck pa Avsluta fall.
Systemet véaxlar till Standby.
20. Anslut en ny COz-absorber.
21. Utfor en fullstandig systemkontroll utan forgasare. Systemkontrollen maste godkannas
innan du fortsatter.
22. Omedelbart innan patientingreppet paborjas:
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a. Tryck pa Starta fall.
b. Ventilera i 10 minuter. Tryck pa den manuella andningsblasan minst fem génger per
minut.

$10045

c. Tryck pa Avsluta fall.
d. Valj Behall aktuella installningar och tryck pa Avsluta fall. Systemet vaxlar till
Standby.

23. Paborja patientingreppet. Farskgasflodet maste hallas pa 20 I/min under ingreppet for att
aterandningen ska hallas vid ett minimum.
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