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HYPOKALEMISK PERIODISK PARALYS
Typ 1 och 2 (HypoPP)

Andra namn : Familial Hypokalemic Periodic Paralysis, HOKPP, HypoKPP, Primary Hypokalemic Periodic
Paralysis, Westphall disease

Gunilla Islander (Anestesi o Intensivvard) Overlakare emerita, docent, Skanes Universitetssjukhus, Lund

Detta ar inte ett vardprogram baserade pa randomiserade prospektiva studier. Sadana finns inte for dessa
ovanliga sjukdomar. Detta dokument &r rad i beslutsfattandets svara konst baserat pa tillgénglig litteratur,
patofysiologisk och genetisk kunskap. Alla situationer kan inte forutses. Det gar inte att garantera ett
komplikationsfritt utfall. De slutliga bedomningarna och besluten maste fattas av ansvarig ldkare ofta i samrad
med andra specialiteter och patienten. Hoppas dessa rad kan vara till hjélp

Hypokalemisk Periodisk Paralys karakteriseras av attackvis pakommande muskulér
svaghet/paralys vanligen utlosta av hypokalemi. Symptomen kan vara fran timmar till dagar.

Prevalens mindre 4n 1/100 000
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AKUTSIDA

HYPOKALEMISK PERIODISK PARALYS (HypoPP)

Detta ar mycket kortfattad information som &r ténkt att anvandas nara det &r ont om tid. | 6vrigt se resten av
dokumentet.
Symtom

e Attackvis pdkommande uttalad skelettmuskelparalys som kan kvarsta 1ang tid (timmar
- dagar). Ingen primér paverkan pa andra organ.
e Paralys kan utlosas under och efter anestesi/kirurgi.

Anestesi
Mal:
e Normokalemi, normotermi. Monitorera.
Induktion:
e Propofol/tiopental
Relaxation:
¢ Rokuronium (Esmeron®). Reversera med sugammadex (Bridion®).
e Suxametonium (Celokurin®) kontraindicerat.
Underhéll:
e Opioider, propofol, Lustgas forutsatt inga kontraindikationer s.
e HypoPP1 ér kopplat till MH kénslighet. Anvénd inte desfluran/isofluran/sevofluran
Generell anestesi till patienter med HypoPP skall vara densamma som till MH patient.
Regionalanestesi:
e Inga kontraindikationer. Ca 30% upplever nedsatt effekt av lokalanestetika.

Farmakologiska att beakta

e Forsiktighet med farmaka som kan sénka kalium. Monitorera kalium
o Insulin, steroider (t.ex. hogdos innan prematur forlossning), beta-agonister
e MgSO; intravendst kan ge muskelsvaghet.

Forlossning
e Sektio — spinal.
e Om sektio i generell anestesi - RSI med rokuronium.

ANTECKNINGAR
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Klinik

Arftlig jonkanal-sjukdom med attacker av muskelsvaghet/paralys som kan vara mycket
allvarliga. Vanligen drabbas extremitetsmuskulatur, men sviljnings- och andningsmuskulatur
kan 1 sdllsynta fall drabbas.

Attacker vid hypoPP kan sitta i fran timmar till dagar och karakteriseras av lagt kalium (<3.5
mmM/L). Symptombilden, varierar stort fran asymptomatiska till livshotande symptom dven
dodsfall &r beskrivna.

Exempel pa triggande faktorer ér kyla, stress, kolhydratrik mat och vissa likemedel, men
attacker kan ocksa komma utan nagra kénda triggande faktorer. Sjukdomen kan “debutera” i
samband med anestesi eller under graviditet/forlossning.

Om patienten drabbas av en attack under anestesi sé kan patienten vara te sig medvetslos vid
vickning och vara helt slapp t.o.m i sillsynta fall utan andning. Men hjidrnan &r vaken.

Attackfrekvens brukar klinga av med &ren. En del har dock langsamt progredierande
muskelsvaghet.

HypoPP kan indelas i typ 1 och 2.

HypoPP typ1 ir vanligare och allvarligare &n HypoPP typ 2.

Kurativ behandling saknas. Azetazolamid kan minska antalet attacker vid HypoPP typ 1, men
kan ha motsatt effekt vid HypoPP typ 2.

Referens Genetic home reference, Socialstyrelsen, Marsh,
Melnick, Miller

Genetik
e HypoPP typl orsakas av mutationer i CACNA (Kalicumkanal)
e HypoPP typ 2 orsakas av mutationer 1 SCN4A4 (Natriumkanal)

Penetransen dr 90% for mén och signifikant lagre for kvinnor.
Autosomalt dominant nedérvning.
Referenser Genetic home reference, Socialstyrelsen, Ke

Patofysiologi

e CACNALI ér en spanningsberoende kalciumkanal i cellmembranet. Indirekt paverkas
kaliumkanaler och slutresultatet &r muskelsvaghet/paralys. CACNA1 dr mycket titt
kopplad till RYR1 som é&r en intracelluldr kalciumkanal. Mutationer i1 RYR1 ér den
vanligaste orsaken till malign hypertermikénslighet. Mutationer i CACNA1 kan ocksa
ge MH kénslighet.

e SCN4A ir en natriumkanal och mutationerna fordndrar funktionen 1 natriumkanalen
sa att cellen inte repolariseras tillrickligt snabbt, vilket leder till muskelsvaghet
/paralys.

Referens Bandschapp, Genetic Home reference, Ke

Farmakologiska farligheter

Kontraindicerat
e Suxametonium (Celocurin)
e Potenta inhalationsanestetika (sevofluran, desfluran, isofluran)
e HypoPP1 ir kopplat till Malign Hypertermi (MH) kiinslighet. Generell
anestesit till patienter med HypoPP skall vara densamma som till MH patient.
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Kaliumsankande likemedel
Forsiktighet med kaliumsénkande 1dkemedel. Skérpt observans och kontroll av kalium. T.ex.
e Insulin

e Steroider (t.ex. hdgdos innan prematur foérlossning)
e Beta-agonister
e Glukosinfusion

MgSO4

MgSOq intravendst kan ge muskelsvaghet med risk for andningssvikt/-stillestand. Risken ar
sarskilt uttalad for patienter med drftliga muskelsjukdomar. Andningssvikt kan d& upptrada
4ven vid terapeutiska koncentrationer av Mg?". Det #r inte kiint hur stor risken r.

MgSOs4 per os dr inte forenat med risk.
Referens Hans, Hemmings

Kost

Kolhydratrika méltider kan sidnka kalium. Undvik kolhydratrik méltid kvéllen innan anestesi.
Referens Bandschapp, Miller

Periop risker och preop bedomning

Typisk kirurgi/annan orsak till anestesi
Sannolikt som normalpopulation.

Anestesirisker
e Paralytisk attack som kan utlosas bade under och efter generell eller regional anestesi.
Paralysen kan vara mycket uttalad och langdragen. Patienten kan te sig medvetslos men
ar vaken. Sedera och smartstilla patienten.
e Hypokalemisk utlost arrytmi.

Preoperativ bedomning
Noggrann anamnes. Beddmning i samrad med neurolog.
Utlosande faktorer? Attackfrekvens? Vilken typ av attack?
Patienten ofta har god kunskap 1 &mnet — ta till vara pa det.

Peroperativ handlaggning

Premedicinering/preoperativa férberedelse
e Sex timmars total fasta. Inga energidrycker innan anestesi!

e Patienten bor inte dta en kolhydratrik méltid kvéllen innan operation. Muskelarbete

bor ocksa undvikas.
Referens Genetic home reference.

Monitorering under anestesi

e Monitorera kalium och glukos under anestesin oavsett generell eller regional, med
undantag for mycket snabba ingrepp. Hall kalium normalt. Om kalium sjunker
substituera med kalium.

e Temperatur. Mit centralt (esofagus, CVK, blasa, rektum). Lag temperatur och
shivering okar risken for paralys. Vid mycket snabba ingrepp kan 6rontemp anvindas.

e Varma vitskor. Bairhugger med undantag for mycket korta ingrepp.

e Neuromuskuldr monitorering om relaxantia anvands. Komplettera med klinisk

beddmning.
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e Standardmonitorering och 6vrigt efter behov.
Referens Miller, Niven, Bandschapp

Generell anestesi

Malsattning
e Normotermi. Férebygg shivering.
e Normokalemi.

Intravenosa vatskor
RingerAcetat.

Induktion
Propofol/tiopental/opioid.

Underhall av anestesi
e Opioider, propofol.
e Lustgas
e Undvik peroperativ alkalos.
e Sevofluran, desfluran, isofluran &r kontraindicerade till patienter med HypoPP typ1 da
det kan utlosa en MH reaktion. For sikerhets skull dven till HypoPP typ2.
o Undantag skulle kunna goras vid extremt indikation for anestesi med
desfluran/isofluran/sevofluran, hos patient dar diagnosen HypoPP 2 ar helt

sdkert faststéllt. (Forfattarens rad).
Referens Bandschapp

Intubation
Inga rapporter om svar intubation.

Relaxation
e Rokuronium (Esmeron®)
Observera att anslagstid och effektduration eventuellt kan avvika frédn det normala.
e Suxametonium (Celokurin®) ir kontraindicerat.
Reversering
e Reversera med sugammadex (Bridion®).
e Bedom muskelfunktion efter reversering bdde med TOF och med en klinisk
beddmning. TOF mitning inte ar lika tillforlitligt som hos den friske.

¢ RAd vid reintubation efter reversering med sugammadex.
Tidsintervall for nir det 4r mgjligt att anvinda rokuronium vid akut reintubation efter
anviandande av sugammadex (upp till 4mg/kg sugammadex).

Kortaste tidsintervall tills rokuronium kan ges efter

reversering med sugammadex. (max 4mg/kg) Dos rokuronium

5 minuter 1,2 mg/kg
4 timmar 0,6 mg/kg

24 timmar om sugammadex (Bridion®) 16 mg/kg har givits

Anslagstiden for rokuronium kan i denna situation vara forlangd upp till 4 minuter och
durationen kan vara forkortad till 15 minuter.

Om det dr indikation for muskelrelaxation innan angivet tidsintervall bor annat icke-
steroidalt relaxantium anvindas, forslagsvis atrakurium.
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Dessa rad baseras pa information fran EMA (Europeiska likemedelsmyndigheten).
Observera att information hur patienter med neuromuskuldra sjukdomar reagerar finns

inte.
Referens EMA

Regional anestesi

Ar bra val.
e Monitorera kalium och temperatur dven under regional anestesi.
e Paralys kan uppsté dven under regionalanestesi.

o Cirka 30% rapporterar nedsatt effekt av lokalanestetika.
Referens Bandschapp Miller, Rayan

Behandling av perioperativ paralytisk reaktion

Om allvarlig paralytisk reaktion med andningspéverkan skulle uppsta perioperativt, s hall
patienten sovd till attacken ar 6ver. Hall kalium normalt.

Postoperatlv vard

Patienter med denna typ av ovanlig diagnos ldmpar sig inte for “snabbspér”.
e Patienten skall vara normoterm, utan muskelsymptom och aterstilld innan transport
till avdelning (vissa forfattare foresprakar 6vernattning).
e Avdelningen skall vara vélinformerad om diagnosen: akuta symptom och atgéirder.
e Ingen 6kad kénslighet for den andningsdeprimerande effekten 1 opioider eller andra

lakemedel.
Referens Bandschapp

Dagkirurgi

Individuell bedomning. Ingrepp bor ske pa operationsavdelning med alla dess resurser.

Sedering

Skall ske under anestesiologs ansvar och med full 6vervakning samt kunskap och utrustning att
hantera en paralys.

Graviditet obstetrik

Allmant

En multidiciplindr plan for forlossning bor goras 1 god tid 1 samarbete mellan obstetriker,
neurolog, anestesiolog och eventuellt neonatolog/barnneurolog. Planen skall vara kidnd for
forlossningen, anestesiavdelningen och patienten.

Risker under graviditet
Symptom kan debutera under graviditet.
Symptomen kan forbéttras eller forsamras under graviditet.

¢ Glukosbelastning-orsakad sénkning av K" kan utlosa paralytisk attack.
e Steroidtillforsel t.ex. i samband med prematurforlossning kan utlosa attack.
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Dérfor bor dven kalium monitoreras och mojlighet att behandla hypokalemi finnas

latttillgéngligt 1 dessa situationer.
Referenser Ke, Rayan, Frappaolo, Damallie

Risker under forlossning
Risken for paralytisk attack okad.
En fallbeskrivning finnd dér oralt tillfort kalium och noggrann observans ledde till partus

normalis.
Referens Frappaolo

MgSO4

MgSO4 kan ge muskelsvaghet med risk for andningssvikt/-stillestand. Risken ar sdrskilt uttalad
for patienter med arftliga muskelsjukdomar. Andningssvikt kan dd upptrida &ven vid
terapeutiska koncentrationer av Mg?*. Okiint hur stor risken ir,

Vid indikation for intravends MgSQOs-terapi som eklampsi, preeklampsi, HELLP och prematur
neuroprotektion skall patienten overvakas kontinuerligt.

Om patient har symptom pa begynnande eller pdgdende paralys sé ar sannolikt risken stor att
MgSOy forvirrar paralysen. Effektiv behandling for symptomen saknas.
Referens Hans, Hemmings

Forlossning
Diagnosen i sig ingen indikation for sektio.
e Monitorera kalium och temperatur.
e Kalium. Hall kalium 1 6vre hélften av normalt.
e Hall mor och barn normoterma. Forebygg shivering.

Efter forlossningen
e Overvaka mor och barn
e Barnet kan ha drvt HypoPP.

e Overvakning neonatalt av barnet rekommenderas av en del forfattare.
Referenser *Frappaolo, Rayan

Forlossningsanalgesi
e Regional anestesi dr forstahandsval.. Finns viss risk for nedsatt effekt av
lokalanestetika.

e Lustgas gér bra.
Referens Rayan

Anestesi kejsarsnitt
e Regionalanestesi dr forstahandsval. Spinal alternativt fop up-EDA
e Om sektio i generell anestesi - RSI med rokuronium.
e Monitorera temperatur temperatur kalium och glukos. Férebygg shivering.

Intensivvard

Litteratur saknas. Omhéndertagandet bor baseras pa de specifika patofysiologiska
mekanismerna.
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Blodning/Transfusion/Koagulation

Blodning

Anvind gingse rutiner.

Transfusion
Anvind gingse rutiner.

Koagulation/Antikoagulation
Anvind gingse rutiner.

Diagnosnummer

ICD-10 SE G72.3 https://lwww.socialstyrelsen.se
nummer
OMIM # 170400 HypoPP typ1 | OMIM &r en genetisk https://www.ncbi.nlm.nih.gov/omim

nummer # 613345 HypoPP typ2 | databas

med klinisk information

ORPHAnr | ORPHA:681 Orphanet ar en databas www.https://www.orpha.net

oOver sallsynta sjukdomar
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