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Pulmonell hypertensionsutredning

Revideringar i denna version.

Tagit bort rér anvisningar for varje prov. Uppdaterat med nya system
namn.

Syfte

Detta &r en mall med for utredning av barn med pulmonell hypertension.
Den ska leda till att graden av sjukdom och mdjliga orsaker till den
klarlaggs. Den innehaller ett schema som kan skrivas ut for en given
patient varpa behandlande ldkare markerar vilka undersokningar som blir
aktuella i det aktuella fallet.

Arbetsbeskrivning

Utredning av barn och ungdomar med
pulmonell hypertension

Hjartutredning

e ([ Fysikalisk undersdkning inkl. blodtryck i arm, femoralispulsar

e [ Funktionsklassskattning enligt WHO eller Panama-skala (for
aktuell alder)

e [ Anamnes med avseende pa medfodda hjartfel, lungsjukdom,
leversjukdom, koagulationsrubbning, bindvévsjukdom,
hematologisk sjukdom

e [ Familjeanamnes med avseende pa kand pulmonell
hypertension eller anlagsbéarare

e [ Funktionsundersokning beroende pa alder och funktionsgrad

= [0 Arbetsprov med ergometercykel eller
= [ 6-min gangprov
e (I Pulsoximetri i rumsluft och med eventuell extra syrgas
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e [JEKG
e [ UCG med séarskilt fokus pa
= PA-tryck, RV-tryck
= RV funktion (TAPSE, Dimension i kortaxel, RA-storlek,
IVC, Trikuspidalis S/D- kvot, PAAT, ASD/PFO-shunt)
= Morfologi, medddda hjéartfel
= LV-funktion (SF, Diastolisk funktion)
= Klaffinsufficienser
= Perikard- och/eller pleuravatska
e [ Rontgen cor/pulm
e (1 Hjéartkateterisering: PVR, Reaktivitetstest, Shuntbestdamning

Blodprover

e ([ Hb, MCV, MCHC, LPK med diff, TPK, CRP, SR,
Fraktionerade proteiner

e [JNa, K, Ca, Mg, Krea, Urea, ASAT, ALAT, ALP, Bil, Alb, y-
GT, PK, Urat

e [ NT-proBNP, Troponin I, CK, CKMB

e (I TSH, fritt T4,

Prover som enbart tas vid specifika fragestéllningar

e [ APTT, Protein C, Protein S, Faktor 11 genotyp, Faktor V
genotyp (APC-reistens), Antitrombin 111, Kardiolipin antikroppar
(IgM och 1gG), Lupus antikoagulans: Enbart vid specifik
misstanke om tromboembolisk sjukdom

e [ Antinukleéra antikroppar (ANA-screen): Vid misstanke om
bindvavssjukdom (systemisk skleros)

e [ Retikulocyter, Plasma-Hb, Fraktionerade hemoglobiner
(=Hb(B)-Hemoglobinfrak), Haptoglobin, LDH Vid misstanke om
kronisk hemolytisk anemi (sickle-cell anemi, thalassemi)

e [ Kromosomer, Mikroarray-DNA: Vid utvecklingsforsening,
syndrombild, spadbarn

e [ Genetisk provtagning for mutationsbestdmning: Vid idiopatisk
eller familjar/hereditér sjukdom

e [ HIV: Vid misstanke om immundefekt

Urinprover

e (J Urinsticka
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Lungfunktionsundersékningar

e [ Spirometri: Lungfunktion, Diffusionskapacitet, Anpassas efter
alder
e [ Andningsregistrering: SOmnapné, Desaturation

Radiologi

e (I CT thorax: Lungparenchymsjukdom, Kronisk
tromboembolism Lungvensstenos

e (I Ultraljud buk: Portahypertension, Portaagenesi, Portocaval
shunt

Lungmedicinkonsult

e [ Utfors om spirometri, andningsregistrering eller CT thorax ger
misstanke om lungsjukdom

Undersokningar som enbart gors vid specifika fragestallningar

e [ Lungperfusionsskintigrafi: Misstanke om tromboembolism

e [ Pulmonalisangiografi: Kérlanomalier

e [ MR hjérta: Bestdmning av RV-funktion och volym, Vid
tveksam intrakardiell anatomi

e ([ Lungbiopsi: I enstaka fall med misstanke om pulmonary veno-
occlusive disease, alveolar kapillar dysplasi.

e OBS! Endast efter konsult/diskussion med lunglékare.

Provtagning pulmonell hypertensionsutredning
Tank pa att:

e Provtagningsanvisning for de olika proverna finns pa Labutbud:
Start - Labbutbud

e Planera provtagningen sa att alla laboratorier som ska analysera
proverna kan ta hand om dem efter provtagningen, d.v.s. undvik
kvallar och helger. Kontakta resp. laboratorium som ska
analysera de prover dar foranmalan krévs.

e Kontakta Klinisk Kemi pa DSBS tel:34575 vid provtagning dar
deras nérvaro Krévs.

e Bestéll eventuell budfirma i god tid, med klara instruktioner om
var budet ska hdmta och ldamna prover.

e Kontrollera om ndgon provtagning ordinerats som svéltprov eller
fore/efter specifik medicinering, for att i sadana fall samordna
provtagningstiden.
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o Kontrollera vilka prover som ska/kan tas kapill&rt resp. vendost for
samordning av provtagningar.

e Ange att det ar en utredning av pulmonell hypertension samt
anamnes och aktuell medicinering i informationsfaltet i
Provtagningsmodulen.
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Artikelgranskning och evidensgradering

Uttredningsschemat bygger pa rekommendationer fran internationella
expert- och konsensusgrupper. Rekommendationsgrad 1 Evidensstyrka C

Ansvar

Verksamhetschef har det 6vergripande ansvaret. VVardenhetschef och
avdelningsoverlakare ansvarar for att rutinen ar kand och foljs pa
enheten. Sjukskoterska har egenansvar att folja rutin.

Uppfoljning, utvardering och revision
Ansvarig lakare och sjukskoterska ansvarar for att rutinen foljs. Medvetet
avsteg fran rutinen dokumenteras av lakare i Melior om rutinen ar

kopplad till patient. Ovriga orsaker till avsteg fran rutinen rapporteras i
MedControlPro.

Granskare/arbetsgrupp

Hakan Wahlander, Barnkariolog, Barnhjartcentrum
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