Malign hypertermi-
kanslighet

Malign hypertermikéanslighet ér en arftlig muskel-
sjukdom som kan ge symtom under sévning med
vissa narkosmedel eller anvéndning av vissa léke-
medel. Lékemedlen kan utlésa en malign hyper-
termireaktion, ett akut tillstand som kan vara
livshotande.

Totalt finns det ungefir 300 familjer i Sverige med faststilld
malign hypertermikénslighet, men den exakta forekomsten
ar okdnd. Personer med vissa andra érftliga muskelsjuk-
domar kan ha en 6kad risk for malign hypertermikéanslighet.

Symtom

Symtomen vid malign hypertermikénslighet upptriader en-
dast i samband med narkos och vid anvindning av specifika
lakemedel.

Vid en malign hypertermireaktion 6kar imnesomséttningen
i muskelcellerna. Det ger 6kad virmeproduktion i kroppen.
Tillstandet medfor muskelsonderfall, stigande koncentration
av koldioxid i utandningsluften och snabbt 6kande behov av
syrgas. Hog puls, svettning och snabbt stigande feber ar
andra effekter av 6kad &mnesomsittning i cellerna.

En malign hypertermireaktion som inte behandlas kan pa-
verka flera organ och funktioner i kroppen, som hjartat och
blodomloppet, njurarna, hjérnan och blodets levringsfor-
maga. Det kan medfora bestdende skador eller leda till
ddden.

Reaktionens svérighetsgrad varierar mycket mellan olika
personer. Reaktionen kan ocksa utebli helt. Att ha blivit sévd
med samma typ av likemedel tidigare dr ingen garanti for att
en reaktion inte ska uppkomma.

Orsak
Malign hypertermikénslighet uppkommer till f61jd av en for-

andring i en gen med betydelse for muskelcellernas funktion.

Vid exponering for specifika narkosgaser eller lakemedel
kan en malign hypertermireaktion utlosas.

Behandling
Den som har en faststélld eller misstinkt malign hypertermi-
kénslighet ska aldrig ges foljande preparat:

e sevofluran, desfluran, isofluran, enfluran (narkos-
gaser)

e suxameton/succinylkolin (muskelavslappnande
lakemedel)

e metoxyfluran (smértstillande inhalationsldkemedel).
Vid en malign hypertermireaktion avbryts omedelbart tillfor-
seln av medlet som utldst reaktionen, och motmedlet dantro-
lennatrium ges. Medicinska atgérder for att stotta livsviktiga
funktioner sitts in efter behov. Okad virmeproduktion
i kroppen motverkas med kylning.

Det &r viktigt att sjukvarden &r informerad om sjukdomen
infor planerade operationer/narkos, och att journaler dr
maérkta med en varningstext. Det dr ocksé bra att fylla i ett
medicinskt ID pa sin mobiltelefon och mérka sitt ID-kort.

Sléktingar bor informeras om att tillstandet finns i slédkten
sa att de har mojlighet att utredas.

Narkosenheter i Sverige och andra ldnder med utvecklad
sjukvérd bor ha tillgang till motmedel, och det finns resurser
for siker narkos med alternativa likemedel.

Resurser
Malign hypertermimottagning, Skénes universitetssjukhus,
Lund, har sérskild kunskap om malign hypertermikénslighet
och ansvarar for utredning och in vitro-kontrakturtest av
malign hypertermi i Sverige.

Vid universitetssjukhusen finns &ven Centrum for séllsynta
diagnoser (CSD). De kan ge vigledning och information om
sdllsynta hélsotillstand.

Samhallets stodinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns pa
Socialstyrelsens webbplats under Samhdllets stod.

Intresseorganisationer

 Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hér &r en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om sillsynta
hilsotillstand. Se vidare
socialstyrelsen.se/kunskapsdatabasen.

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for sillsynta héilsotillstand vid
Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se
Webbplats: agrenska.se/informationscentrum
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