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1.  Inledning

| samband med fodelsen initieras en mycket betydelsefull metabol adaptation. Friska
fullgangna barn genomgar denna omstallning utan problem och det ar viktigt att inte stora

denna anpassningsprocess med onddig provtagning eller annan intervention.

Vissa riskgrupper av nyfédda barn kan dock ha svarigheter med sin metabola adaptation.
Hypoglykemi i perinatalperioden ar mycket vanlig: Ungefar vart femte barn som laggs in pa
svenska neonatalavdelningar far en hypoglykemidiagnos, och det ar vanligt

forekommande aven pa forlossnings- och BB-avdelningar.

Hypoglykemi ska férebyggas hos alla nyfédda barn. Vissa prenatala och postnatala
tillstand utgor riskfaktorer for postnatal hypoglykemi, och i denna grupp utvecklar vartannat
barn laga blodsockervarden efter fodelsen (1). Det ar darfor viktigt att tidigt identifiera barn
med riskfaktorer och férebygga hypoglykemi hos dessa barn. Fér de som anda utvecklar
hypoglykemi ar en tidig behandlingsstart mycket viktig for att minimera antalet
hypoglykemiperioder. Risken fér bestaende neurologiska men 6kar med tiden som barnet

ar utsatt for Idga blodsockernivaer (2,3).

Under senare ar har flera studier publicerats som visar att oralt applicerad glukosgel, i
tillagg till annan behandling av hypoglykemi, minskar risken for inlaggning pa
neonatalavdelning, separation av barn och foraldrar och 6kar antalet mammor som ammar

sina barn vid utskrivning (4-7).

Evidensen kring langtidseffekter av postnatal hypoglykemi ar fortfarande motstridig. | de
senaste uppféljningsstudierna beskrivs ett samband mellan postnatal hypoglykemi och
samre prestation i skolan (2). | en randomiserad studie hade barn som var utsatta for

postnatal hypoglykemi samre visuell och exekutiv funktion vid 4,5 ars alder (8,9).

Dessa riktlinjer syftar till en saker och mer enhetlig handlaggning av barn med okad risk for

hypoglykemi och av barn som utvecklar hypoglykemi efter fodelsen.
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2. GRADE

GRADE (Grading of Recommendations, Assessment, Development and Evaluation) ar det
mest anvanda systemet for evidensgradering. Det bestar av en vardering av det
vetenskapliga underlaget samt en del som beskriver med hur stor sakerhet man kan
rekommendera att anvanda en metod. Evidensgraderingen ska vara objektiv och ett viktigt
underlag till rekommendationen. | rekommendationen kan ocksa subjektiva faktorer vagas

in, t ex preferenser och ekonomiska aspekter (10).

Bevisvarde Studiedesign Tolkning

Hogt Randomiserade studier  Ytterligare forskning skulle sanno-
likt inte ha betydelse for skattningen
av effekt och dess tillforlitlighet.

Mattligt Yitterligare forskning skulle sanno-
likt ha betydelse for skattning av ef-
fekt och dess tillforlitlighet, och
kanske andra slutsatserna.

Lagt Observationsstudier Ytterligare forskning skulle hégst
sannolikt ha betydelse for tillforlitlig-
heten i den skattning av effekt som
gjorts. Det ar mycket maijligt att
slutsatserna kommer andras.

Mycket lagt Samtliga skattningar av effekter ar
mycket osakra.

Tabell 1: Kriterier for kvalitetsbedémning enligt GRADE, utgaende ifran studiedesign. Faktorer som
sanker bevisvardet kan vara lag studiekvalitet, dalig samstammighet mellan olika studier, dalig
relevans, oprecisa eller otillrackliga data, samt bias. Faktorer som hojer bevisvardet kan vara stor
effekt, hdg samstdmmighet mellan studier, hdg relevans for vardsituationen, dos-responssamband,
inga (eller god kontroll 6ver) stérfaktorer (10).
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3. Glukoshomeostas vid fodelsen

Glukos ar det viktigaste substratet for kroppens energiproduktion, bade under fostertiden
och efter fédelsen, och anvands férutom fér energiproduktion till uppbyggnad av glykogen i
muskel och lever. Glykogendepaerna dkar sarskilt under sista trimestern av graviditeten
och ar hos ett fullganget barn 2-3 ganger hégre an hos vuxna (11,12).

Fetal glukosforbrukning ar hogre (5-7 mg/kg/min) an nyfédda barns (4-6 mg/kg/min) och
vuxnas (2-3 mg/kg/min). Fostret har under normala férhallanden ingen endogen

glukosproduktion, utan férsérjs genom kontinuerlig glukostransport via placenta (11).

Det nyfédda barnets hjarna star for cirka 50% av den totala glukoskonsumtionen.
Glukosupptaget till hjarnan ar inte insulinberoende utan sker via en koncentrationsgradient
med hjalp av specifika glukostransportproteiner. Nivaerna av dessa proteiner ar laga under

forsta levnadsveckan men 6kar darefter (13).

Under de forsta levnadsdygnen beraknas cirka 70% av hjarnans energiforsdrjning komma
fran glukos (2). Den nyfédda hjarnan kan i viss man férutom glukos aven utnyttja
ketonkroppar samt laktat som alternativa energikallor. Nyfodda barn har dock initialt en
lagre grad av ketogenes vilket medfér laga nivaer av ketonkroppar och laktat kan darfor

vara ett viktigare energisubstrat under de forsta 2 dygnen efter fodelsen (14,15).

Vid fédelsen sker en omfattande metabol omstallning hos barnet som nu pa egen hand
maste bdrja producera glukos fram till dess att naringstillférsel utifran kommer igang.
Barnet ska ocksa stalla om sin metabolism fran tidigare kontinuerlig naringstillforsel till att

nu klara intermittent enteral tillférsel av naring.

Den stress som uppstar i samband med fédelsen och den samtidiga minskningen av
glukosnivan paskyndar den metabola omstallningen. Ett flertal hormoner ar involverade i
denna omstallningsprocess, dar nedbrytning av glykogen, fett och protein (glykogenolys,
lipolys, proteolys), vilket genererar substrat for nyproduktion av glukos (glukoneogenes)
startas (Figur 1) (11). Nyare data talar for att glukoneogenes sannolikt inte bara
forekommer i levern utan aven i andra organ, framfér allt i njuren (16). Glykogenolys och
glukoneogenes ar viktigast for energimetabolismen under de forsta timmarna efter
fodelsen. Darefter far aven lipolys och efterféljande fettsyreoxidation storre betydelse.
Trots den val kontrollerade metabola adaptationen vid fédelsen har nyfédda barn hogre

risk att utveckla symptomatisk hypoglykemi an aldre barn och vuxna.
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Orsakerna till detta ar flera och innefattar:

e Ett abrupt avbrott av den kontinuerliga maternella glukostillférseln i samband med

fodelsen.

e Leverenzymer for glukoneogenes och glykogenolys uppnar inte maximal aktivitet
forran efter 1-3 dygns alder hos fullgangna barn och annu senare hos for tidigt
fédda barn (17).

e Ett hogt basalt glukosbehov orsakat av en stor hjarna i relation till kroppsvikten (18).

e Hamningen av insulinfrisattning i pancreas sker forst vid lagre glukosnivaer hos

nyfédda an senare i livet (3,15).

e Begransade glykogendepaer, sarskilt hos for tidigt fodda eller tillvaxthammade barn.

‘M Endogen glukosproduktion

(via glykogenolys, glukoneogenes)

/
o] < |

J, Perifert glukosutnyttjande |

| ™ Glukosfrisattning |

 Glykogenolys —

™.

Normoglykemi
(P-glc 3.5-5 mmol/L)

M Glukoneogenes _,l  Glukosfrisittning | "

Substrat: Glycerol, laktat, aminosyror

/™ Glukagon \
/™ Adrenalin
/N Cortisol / /M Glycerol

1 GH  Lipolys
A TSH /" Fettsyreoxidation
/M Fria fettsyror
Ketogenes
(J produktion av ketoner forsta
levnadsdagarna)
Transitionsfas 0-72 tim >72tim

Figur 1: Postnatal adaptation av glukoshemostas. Adapterad fran Gliemes et al. (11)
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4. Definition — Hypoglykemi

En entydig definition pa vad som ar hypoglykemi hos det nyfédda barnet finns inte idag
vare sig i litteraturen eller i klinisk praxis (11,19). Inte heller med hjalp av epidemiologiska
data, fysiologiska eller elektrofysiologiska undersékningar eller via neurologiska utfall ar

det mojligt att definiera ett "absolut” gransvarde for hypoglykemi (19).

Det mest anvanda gransvardet, 2,6 mmol/L, ar en konsensusdefinition som framfor allt ar
baserad pa Lucas publikation fran 1988 dar han anvande sig av 2,6 mmol/L som
gransvarde (20). | all nyare litteratur ar man ganska éverens om att man maste se
blodsocker som ett kontinuum under den postnatala anpassning som sker fran fédelsen

fram till ca 72 timmars alder da anpassningen ska vara avslutad.

| denna anpassningsprocess ingar ett fysiologiskt glukosnivafall under de forsta tre
timmarna efter fédelsen som ar betydelsefullt fér den metabola och hormonella
omstallningen (Figur 1). Det ar ytterst viktigt att glukosvardet relateras till dvriga befintliga
(eller obefintliga) “alternativa” energikallor och motreglerande hormoner (Se avsnitt 3:

Glukoshemostas vid fodelsen) (11).

Trots att det i nulaget saknas evidens for ett definierat gransvarde, ger randomiserade
studier stod for att strava efter ett plasmaglukosvarde dver 2,6 mmol/L efter den initiala
adaptationsfasen dvs efter 3 timmars postnatal alder (9). Efter avslutad anpassnings-

process (dvs 272 tim postnatal alder) bor p-glukos ligga stadigt dver 3 mmol/L (11).

Plasma-glukos

107
mmol/I|

I Medelvarde

3,37 +25D
mﬁmVl\\\_///’“”_——__——

4 H ﬁ é Timmar :

Fodelsen

Figur 2: Postnatal plasmaglukosvarden hos 344 barn.
Adapterad fran Srinivasan et al. (21)
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Eftersom flera uppfdljningsstudier tyder pa att det kan finnas ett dos-responssamband
mellan bade duration och allvarlighetsgrad av hypoglykemier och senare skada sa finns

det skal till att forebygga och behandla alla hypoglykemiepisoder (2,22).

5. Riskgrupper

Det finns bade maternella och neonatala faktorer som Okar risken fér neonatal
hypoglykemi (Tabell 2). Barn med sadana riskfaktorer har en sédmre férmaga till
motreglering av lagt blodsocker och utvecklar ofta hypoglykemi redan under forsta
levnadsdygnet. Hypoglykemi som debuterar senare har ofta en annan underliggande
orsak, t.ex. metabol sjukdom. Ju fler riskfaktor ett barn har, desto storre ar risken att

utveckla hypoglykemi (1).

Maternella riskfaktorer Neonatala riskfaktorer

e Maternell diabetes eller avvikelser i e Prematur fodelse (<37 veckor)
glukostoleranstest under graviditeten e Intrauterin tillvéxthdmning

e Preeklampsi och maternell (IUGR/SGA)
hypertension e Stora barn (LGA)

o Tidigare graviditet med stort barn e Perinatal asfyxi, hypotermi,

e Behandling med antidepressiva andningsstorning, sepsis
lakemedel e Polycytemi

e Behandling med tokolytika e Sen amningsstart

e Behandling med betablockerare (23) o Diabetesfetopati

e Drogmissbruk e Medfodd metabol eller endokrin

sjukdom

Tabell 2: Maternella och neonatala riskfaktorer for neonatal hypoglykemi (24)
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Maternell diabetes innebar en 6kad risk for hypoglykemi, sarskilt hos barn med
makrosomi. Férhojda glukosnivaer hos modern medfor att fostret exponeras for férhdjda
glukosnivaer, vilket leder till 6kad fetal insulinproduktion. Denna hyperinsulinism kvarstar
hos det nyfddda barnet innan en anpassning av insulinproduktionen skett till barnets egna
glukosnivaer. Dessa barn har dessutom ofta en férsdmrad hormonell motreglering efter

fodelsen vilket medfor lagre katekolamin- och glukagonnivaer (25).

Metformin anvands allt oftare for att behandla médrar med glukosrubbningar under
graviditeten. Metformin passerar placentan, till skillnad fran insulin. Risken fér postnatal
hypoglykemi hos barnet ar jamférbar med risken for barn till mammor som

insulinbehandlats under graviditeten (26).

Behandling med antidepressiva lakemedel under graviditet ar idag relativt vanligt
forekommande och saval tricykliska antidepressiva lakemedel som serotonin-noradrenalin
aterupptagshammare (SNRI) och selektiva serotoninaterupptagshammare (SSRI) har
associerats med Okad risk for neonatal hypoglykemi. Hypoglykemifrekvensen ligger mellan

11 och 34% beroende vilket preparat som anvandes under graviditet (27,28).

Prematurt fodda barn har hégre glukosbehov (6-8 mg/kg/min i graviditetsvecka 28)
jamfort med fullgangna barn (4-6 mg/kg/min) och deras glukosnivaer sjunker darfor
snabbare efter fodelsen jamfért med fullgangna barn. Prematura barn har ocksa mindre
glykogendepaer (29,30).

Tillvaxthammade barn (SGA/IUGR) har pga mindre fett-, aminosyre- och glykogen-

depaer samt samre postnatal adaptationsférmaga en ékad risk for hypoglykemi (31,32).

Barn som ar fodda tunga for tiden (LGA) har en 6kad risk for hypoglykemi (incidens
47%) (1). En epidemiologisk genomgang av LGA-barn visar att proportion (proportionerlig
versus oproportionerlig) har mindre betydelse vad galler risken for hypoglykemi. Den
viktigaste riskfaktorn for dessa barn ar forekomst av maternell diabetes/gestationsdiabetes
(33).

Hos barn som varit utsatta for syrebrist (asfyxi) vid forlossningen 6kar postnatal
hypoglykemi risken for neurologiska sequelae. Detta beror sannolikt pa ett dkat (perifert)
energibehov vilket resulterar i snabbare férbrukning av barnets glykogendepaer. Utover

detta har hjarncellerna en 6kad kanslighet for energibrist (32,34,35).

Polycytemi leder till nedsatt mikrocirkulation vilket tillsammans med 6kad glykolys i

erytrocyter kan Oka risken for hypoglykemi (36).
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6. Symptom

Kliniska symptom kan vara subtila initialt (speciellt hos for tidigt fodda barn) men blir mer

tydliga nar hypoglykemin progredierar enligt nedanstaende:

® Inga symptom ses hos barn med hypoglykemi sa lange det finns tillgang till

alternativa energikallor — hypoglykemi med adekvat metabol adaptation.

® Tar alternativa energisubstrat slut ses ospecifika symptom hos barnet (svag
sugférmaga, sléhet, skakningar, sprittighet). Bestaende skador till féljd av

hypoglykemi ar osannolik — hypoglykemi med forsamrad metabol adaptation.

® Utan behandling utvecklar barnet tydliga kliniska symptom (t.ex. kramper, sankt
medvetande). Behandlingen maste inledas omedelbart for att undvika skador —

hypoglykemi med misslyckad metabol adaptation.

® Om inte behandling satts in omedelbart efter symptomdebut kan hypoglykemi i

dessa fall leda till skador och i svara fall till cirkulationsstillestand (3).

Neurologiska Cirkulatoriska och Generella

respiratoriska

Nedsatt tonus Cyanos, fargskiftning Svag sugférmaga
Irritabilitet Apné Hypotermi
Sléhet Takypné Svettningar
Kramper Bradykardi Skakningar, sprittighet

Cirkulationsstillestand

Tabell 3: Symptom associerade med neonatal hypoglykemi (19,24)
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7. Prevention

For att forebygga hypoglykemi sa boér alla nyfédda barn:
® Ges mdjlighet att amma sa snart som mgjligt
(<1 timme) efter forlossningen (37,38).
® Vardas med séker hud-mot-hud hos féréldrarna
(39-41).
® Hallas varma. Nedkylning ska motverkas (42—44).

For att underlatta amning bor barn:
® Ammas vid behov och inte ges napp forsta dagarna
om barnet har fri tillgang till mammans broést (45).
® Om behov av tillmatning (se nedan), anvand i forsta
hand koppmatning (vb sondmatning) i stallet fér

nappflaska om mamman onskar amma (46—49).

evidensgrad mattlig
evidensgrad mattlig
evidensgrad mattlig
evidensgrad | lag - mattlig
evidensgrad mattlig

Mammor som separeras fran sina barn, eller har barn som inte suger tillrackligt kraftfullt

eller ofta, ska ges mojlighet till tidig broststimulering/urmjélkning (<2 h efter férlossningen)

(50). Denna tidiga broststimulering gor att barnet kan tillmatas med mammans egen mjolk

tidigare, samt att mamman uppnar en rikligare mjélkproduktion (50). Darefter bor

broststimulering/urmjolkning fortsatta minst 8 ganger per dygn (behdéver inte ske med

regelbundna intervall) (51).

evidensgrad | lag - mattlig

Asymptomatiska riskbarn pa forlossning/BB Riskbarn (se tabell 4 nedan) bor fa tillmatning

med start senast vid 1 timmes alder. Darefter efterstravas tat amning, sa fort barnet gor

ansats att vilja ata och minst varannan till var tredje timme. Om mgjligt ska man vid

tillmatning forsoka efterlikna det normala atmonstret, vilket innebar tata maltider (52).

evidensgrad lag
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Vid amning utvarderas amningsstatus for att bedoma om barnet har sugit kraftfullt och
med ett rytmiskt sugmonster (53). Vid tillfredsstallande amning kan undantag goras och
man kan avvakta med tillmatning till barn fédda LGA dar mamman inte haft diabetes; eller
dar barnet ar fott AGA och modern haft en kostbehandlad diabetes (38). Likasa kan man
avvakta med tillmatning, men folja blodsocker, om barnet har tillfredsstallande amning och

ar fott mellan 36+0 och 36+6 veckors gestationsalder (54,55).

evidensgrad | mycket lag - lag

Sjuka barn som vardas pa neonatalavdelning bér fa profylaktisk tillmatning, med start vid

30-60 minuters alder och darefter varannan till var tredje timme.

Prevention med Dextrosgel har foreslagits som ett alternativ till tidig tillmatning med
brostmjélksersattning, men innan evidens fran pagaende kliniska provningar presenterats,

kan detta inte rekommenderas.
Mjolkval och mangd

Mammans egen bréstmjolk ar bast, och ges alltid i forsta hand (56). Vid anvandning av
donerad brostmjolk eller brostmjolksersattning ska féraldrarnas synpunkter och
godkannande inhamtas innan den ges. Information till féraldrarna bér ges om att
brostmjélksersattning vanligen bara behdvs under en évergangsperiod om ett par dygn.

Sa snart det ar maojligt bor en vardplan fér amning/matning upprattas (57).

evidensgrad lag

Till fullgangna eller latt prematurfédda (=34 graviditetsveckor) anvands vanlig
brostmjdlksersattning om inte tillgangen pa bankmjolk ar mycket god, da indikationen for

denna kan utvidgas (58).

evidensgrad lag

Det finns ingen evidens for att hydrolyserad brostmjolksersattning minskar senare

allergirisk hos barn med eller utan hereditet for komjolksproteinallergi (59,60).

evidensgrad mattlig - hog
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Under forsta dygnet ges 5-7 mi/kg per tillmatning (vid hypoglykemi kan man ge upp till 10-
15 ml/kg per mal). Darefter 6kas mangderna gradvis under de féljande dygnen, men

avslutas sa snart det ar mojligt (61,62).

evidensgrad lag

Om tillmatning med bréstmjolksersattning fortfarande pagar vid utskrivning fran sjukhus, i
kombination med amning, sa ska information ges om hur lange bréstmjolksersattning ska

ges och hur den ska trappas ut (63).

evidensgrad | |ag - mattlig

8. Matmetoder och provtagningsteknik

Glukosrubbningar hos nyfdédda kraver snabb och tillforlitlig diagnostik genom blodprov. De
flesta matmetoder idag redovisar plasmaglukos (p-glukos), &ven nar provtagningen ar
utférd pa helblod. P-glukos ligger vid normal hematokrit ca 11 % hdgre an helblod-glukos.
Detta pa grund av de roda blodkropparnas lagre glukosinnehall. Vid hogre hematokrit blir
skillnaden storre (64). | nulaget ar evidensen motstridig om det finns skillnader mellan

glukosvarden fran arteriellt, vendst eller kapillart tagna prover (65,66).

Vid val av blodglukosmatare ar det viktigt att instrumentet ar validerad for

nyfodda/prematura barn (67).

evidensgrad | mattlig

Baserat pa tillforlitighet delas glukosmatare in i tva kategorier:

1) Glukosmatare med mycket hdg tillforlitighet som t ex. glukosoxidas metoder pa
kliniskt kemiskt laboratorium eller ackrediterad blodgasanalysator
2) Patient-nara analys, Point-of-care (POC):
POC instrument har en lite storre matosakerhet fram for allt nar det galler laga
glukosvarden. Instrumentet anvands for glukosscreening. Pga matosakerheten
maste ovantade resultat fran POC instrument kontrolleras via laboratoriet eller
blodgasanalysator (68).
De stora variationerna i hematokritvarden hos nyfédda barn goér att de flesta POC-
instrument 6verskattar P-glukos vid laga hematokritvarden och underskattar P-glukos vid

hoga hematokrit-varden. Aven om det finns inbyggda korrektions-algoritmer i POC-
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instrumentet sa forbattrar dessa sallan sakerheten i detta avseende hos nyfédda eller

prematura barn (69,70).
Kontinuerlig glukosmonitorering (CGMS):

| speciella fall kan det vara av varde att anvanda subkutan kontinuerlig glukosmonitorering
som ger glukosvarden var femte minut. CGMS har validerats hos nyfédda och aven
prematurfodda barn. Metoden behdver kalibreras regelbundet mot blodprover och
betraktas i forsta hand som en screening metod dar avvikande/ovantade varden ska

bekraftas med blodprov som analyseras med en validerad metod (68,71-74).
Provtagningsmetod:

Saval kapillar och vends provtagning ar smartsamma procedurer varfor smartlindring ska
anvandas. Blodprovtagning hos nyfoédda barn ska utféras i forsta hand som venpunktion

av en erfaren person (75-77).

evidensgrad | mattlig

Smartlindring med amning/bréstmjélk alternativt med upp till 1 ml koncentrerad
glukoslosning (300 mg/ml) givet oralt omedelbart fore provtagning rekommenderas och ar

inget hinder for bestamning av glukoskoncentration i blod eller plasma (78,79).

evidensgrad | mattlig

Provtagning fran befintlig central karlkateter (navelartar- eller navelvenkateter, central
venkateter) dar glukosinfusion pagar eller har pagatt ger falskt forhéjt p-glukos varde och

kan inte anvandas for diagnostik av hypoglykemi.
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9. Klinisk handlaggning och behandling (Flodesschema)

Omedelbar postnatal vard till alla nyfédda barn:

Ett nyfott barn bor vardas sa tidigt och sa mycket som mdjligt sakert hud-mot-hud for att
framja en tidig amningsstart, foraldrarnas anknytning och for att stabilisera barnets
kroppstemperatur. Att sakerstalla och uppratthalla en normal temperatur hos det nyfoédda
barnet ar rekommenderat av svenska och europeiska HLR-radet och har en positiv

koppling till barnets neurologiska utveckling (42,43)

evidensgrad mattlig

Alla nyblivna mammor ska uppmuntras och ges mdjlighet att bérja amma sina barn sa
tidigt som mojligt, alternativt bérja med urmjélkning (broststimulering). Vid behov av
tillmatning ges i forsta hand mammans egen bréstmjolk. Om mamman inte kan ge brost-

mjolk eller inte vill amma, ska brostmjolksersattning ges istallet (se avsnitt 7: Prevention).

evidensgrad mattlig

Friska nyfédda barn utan ékad hypoglykemirisk eller symptom ska inte provtas.
Nyfodda barn med 6kad risk for hypoglykemi:

Nyfodda barn som har en 6kad risk for hypoglykemiutveckling kraver sarskild hansyn i

form av amning/tillmatning och glukoskontroll.

e Prematurt fddda barn
e Barn med intrauterin tillvaxthamning (IUGR/SGA)
e Barn som ar fédda tunga for tiden (LGA)
e Barn till mdédrar med diabetes
e Sjuka barn pa neonatalavdelning
o Barn med asfyxi
o Infektion/Sepsis
o Hypotermi
o Andningsstorning

Tabell 4: Definition av riskbarn som kraver sarskild handlaggning

evidensgrad mattlig

Version 2017 Nationellt vardprogram neonatal hypoglykemi 13 /37



For att undvika hypoglykemi hos det nyfédda barnet ar det viktigt att framja/majliggora en
tidig amningsstart. Samtidigt ska ett barn med 6kad risk for hypoglykemiutveckling
tillmatas med mammans egen bréstmjélk om den finns att tiliga, annars med

brostmjolksersattning (se avsnitt 7: Prevention).

evidensgrad mattlig

Pa grund av att evidens saknas i nulaget kan anvandning av glukosgel i férebyggande

syfte inte rekommenderas.

Undantag: For att framja amningen och minska tidig exponering for komjolksbaserade
brostmjolksersattningar sa kan man vid tillfredsstallande amning och normala
glukosvarden avvakta med tillmatning i féljande fall:
® L GA barn vars mammor INTE har nagon form av diabetes (diabetes typ I, Il eller
graviditetsdiabetes)
® normalt stora barn (AGA) till médrar som har ENBART kostbehandlad
graviditetsdiabetes.

® for tidigt fodda barn fédda mellan 36+0 och 36+6 veckor

evidensgrad | mycket lag - lag

‘ Forsta blodsockerkontrollen ska ske infor andra malet men inte senare an

tre timmars alder.

Nyfodda barn som uppvisar hypoglykemirelaterade symptom:

Omgaende blodsockerkontroll rekommenderas om nyfodda barn visar symptom pa
hypoglykemi som skakningar eller sprittighet, nedsatt tonus eller slbhet, nedsatt
sugférmaga eller hypotermi.

Nyfédda barn som visar allvarliga symptom pa hypoglykemi som cyanos eller fargskiftning,
apné eller tachypné, irritabilitet eller kramper, bradykardi eller cirkulationsstillestand kraver
omedelbar blodsockerkontroll. Samtidigt kravs omedelbar inlaggning pa
neonatalavdelningen/barnkliniken for vidare utredning och behandling for att undvika langa

hypoglykemiperioder med risk for neurologiska sequelae (se avsnitt 6: Symptom) (24).

evidensgrad mattlig
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Barn med p-glukos < 1,5 mmol/L

Om barnets p-glukos ligger < 1,5 mmol/L eller alternativt om barnet visar allvarliga

hypoglykemirelaterade symptom ska behandling inledas omedelbart.

Om mojligt ska barnet erhalla en till kroppsvikten anpassade dos av glukosgel (400 mg/ml)

inmasserad i kindslemhinnan enligt nedan.

Under tiden ska vend0s infart sakras. Beroende pa barnets situation kan det handla om en

perifer infart eller en navelvenskater.

Nar vends infart ar etablerad ska barnet fa en intravends bolus av glukos och en
glukosinfusion ska kopplas. Glukosinfusionen ska startas enligt steg | och 6kas successivt
vid fortsatt laga blodsockernivaer (se avsnitt: Intravends glukosbehandling). Samtidigt och
eventuellt med hjalp av ventrikelsond inleds tillmatning om detta inte redan gjorts.
Mamman ska amma barnet sa mycket som majligt om barnets tillstdnd och situation tillater
det.

‘ Nasta blodsockerkontroll ska ske inom 30 min.

Barn med p-glukos 1,5 - 1,9 mmol/L

Om p-glukos ligger i intervallet 1,5 -1,9 mmol/L ska barnet erhalla en till kroppsvikten
anpassad dos av glukosgel (400 mg/ml) inmasserad i kindslemhinnan. Amning och
tillmatning ska intensifieras genom att héja volymen eller korta intervallet mellan

tillmatningarna.

Om kvarstaende hypoglykemi (1,5-1,9 mmol/L) efter 1 — 2 mal mat/glukosgel 6vervag
intravends glukosinfusion Borja med steg | och 6ka successivt vid fortsatt laga

blodsockernivaer (se avsnitt: Intravends glukosbehandling).

‘ Nasta blodsockerkontroll ska ske inom 30-60 min.
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Barn med p-glukos 2,0 -2,5 mmol/L (utan symptom)

Om p-glukos ligger i intervallet 2,0 och 2,5 mmol/L och barnet INTE visar
hypoglykemirelaterade symptom sa ska barnet erhalla en dos (0,5 ml/kg) glukosgel (400
mg/ml) som masseras in i kindslemhinnan. Amning och tillmatning ska intensifieras genom

att hoja volymen eller korta intervallet mellan tillmatningarna.

Om kvarstaende hypoglykemi (2,0-2,5 mmol/L) efter 2 — 3 mal mat och max tva doser
glukosgel: Overvag intravends glukosinfusion. Starta med steg | och dka successivt vid

fortsatt I1dga blodsockernivaer (se avsnitt: Intravends glukosbehandling).

‘ Nasta blodsockerkontroll ska ske inom 1-2 timmar.

Barn med p-glukos 2,6 - 3,0 mmol/L

Om barnets p-glukos ligger mellan 2,6 och 3,0 mmol/L, ska amning och tillmatning

fortsattas med samma intensitet.

En eventuell pagaende intravends glukosbehandling fortsatter med oférandrat

infusionshastighet.
‘ Nasta blodsockerkontroll ska ske innan nasta matningstillfélle.
Barn med p-glukos > 3,0 mmol/L

Overvag att glesa ut glukoskontroller.

Vid eventuell pagaende intravends glukosbehandling, minska infusionshastighet.
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9.1. Glukosgel

Tva randomiserade kontrollerade studier ar publicerade som har jamfért buccalt (i
kindslemhinnan) administrerad glukosgel (400 mg/ml) med placebo hos riskbarn for
hypoglykemi (5,6). Resultaten av bada studierna har granskats i en metaanalys som
visade att glukosgel minskar risken for hypoglykemi, minskar antalet inlaggningar pa
neonatalavdelning (och darmed separation av barn och foéraldrar) och framjar amningen
(4,7,52). | efterféljande studier som utvarderade anvandningen pa olika

BB/Neonatalavdelningar var effekten reproducerbar (80-83).
Administrering av glukosgel (400 mg/ml):
Dosering: 200 mg/kg = 0,5 ml/kg.

Gelen dras upp i en spruta for enteralt bruk och doseras enligt ovan.
Infér en maltid masseras gelen in i kindslemhinnan for ett snabbt upptag i barnets
blodcirkulation (se instruktion). Denna administrering kan upprepas tva ganger, darefter

bdr man dvervaga glukosdropp om utebliven effekt.

evidensgrad | mattlig - hog

9.2. Intravenos glukosbehandling

Glukosbolus ("Minibolus™)
Dosering: 2 ml/kg av glukos 100 mg/ml

Intravends glukosbolus ska ges vid mycket laga blodsockernivaer. Den resulterar i att man
snabbare uppnar normala glukoskoncentrationer. Observera att denna bolusdos hammar
den endogena glukagonproduktionen och darfér omedelbart ska efterfoljas av kontinuerlig

glukosinfusion (84).

evidensgrad lag
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Glukosinfusion

Intravends glukosbehandling ska hojas stegvis for att méta upp barnets aktuella

glukosbehov.

Glukoskoncentration Infusionshastighet Glukostillforsel
Steg | 100 mg/ml 3 ml/kg/tim 5,0 mg/kg/min
Steg Il 100 mg/ml 4 ml/kg/tim 6,7 mg/kg/min
Steg Il * 150 mg/ml 4 ml/kg/tim 10,0 mg/kg/min
Steg IV * 200 mg/ml 4 ml/kg/tim 13,3 mg/kg/min

Tabell 5: Dosering av intravends glukosinfusion

* Obs! Overvag att ge mer koncentrerade glukoslosningar via central venkateter.

Vid for hog vatskemangd, val;j istallet mer koncentrerade glukoslosningar (150, 200 eller
250 mg/ml). Glukos 150 mg/ml och 200 mg/ml kan eventuellt ges i perifer venkateter hos
storre barn med skarpt observans av venkatetern, men mer hyperton glukoslésning maste
alltid ges i central venkateter (85). Vid intravends tillforsel av hoga glukosmangder/

vatskevolym kravs frekventa kontroller av vatske- och elektrolytbalans.

10. Svar eller langdragen hypoglykemi

10.1. Utredning

Barn med ett hdgt glukosbehov >12-15 mg/kg/min och barn som haft en hypoglykemisk
kramp skall utredas tidigt. Overvag ocksé utredning tidigt hos barn med symtomatisk
hypoglykemi som inte tillhér nagon av riskgrupperna ovan (Tabell 4) och inte heller har
nagon annan riskfaktor (Tabell 2). Utredning bor aven goras vid kvarstaende glukosbehov
>10 mg/kg/min efter 3 dagar (86).

Den primara utredningen nedan bestar i enklare prover, den sekundara en mer omfattande
utredning. Ta garna tidigt tillvara ett serumror, ett plasmaror samt urin for senare analyser.
Proverna skickas till laboratoriet dar de tas omhand och fryses for eventuell senare analys.
Provtagningen bor om majligt koordineras till samma tidpunkt, for att fa en helhetsbild vid

bedémningen och bér helst ske i anslutning till ett Iagt blodsocker (< 2,6 mmol/L) eller sa
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snart det gar. Lat aldrig provtagningen fordroja behandlingen av barnet. Notera alltid
vilket glukosvarde barnet haft vid provtagningen. Férekomst av ketoner i urin eller blod (B-
hydroxysmorsyra) och laktat kan vara vagledande for att faststalla orsaken till

hypoglykemi, se nedanstaende utredningsschema (modifierat efter (14,87))

| Swar eller persisterande necnatal hypoglykemi

Ketoner [Aga/amidtbara |
Insulin => /.l Insulin T
Fria fettsyror Fria fettsyror -l

Fettsyraoxidations- Hyperinsulinism

Glukoneogenes- Kortisolsvikt och/eller
defekter

sjukdomar tillv@xthormonbrist
Glykaogenos-sjukdomar
Organiska acidurier

Mitokondriesjukdomar

Figur 3: Flddesschema vid utredning av svar eller persisterande neonatal hypoglykemi

U-ketoner kan oftast ge tillracklig information om det roér sig om ketotisk eller non-ketotisk
hypoglykemi. B-ketoner (B-hydroxysmorsyra) kan ocksa testas, men nyfédda har en
begransad formaga att bilda ketonkroppar som alternativ energikalla vid lagt blodsocker.

Mattliga laktatnivaer ar troligen ett viktigare energisubstrat de férsta levnadsdagarna (15).

Utredning bér ske i samrad med specialist i metabola och endokrina sjukdomar.
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Icke-ketotisk hypoglykemi

Den vanligaste orsaken till icke-ketotisk hypoglykemi ar hyperinsulinism, som i férsta hand
ska misstankas vid hdg glukoskonsumtion. Overgaende former ses vid diabetesfetopati,
sepsis, asfyxi, och tillvaxthamning eller annan stress. Dessa tillstand kan medféra en
férsamrad nedreglering av insulinfrisattning vid lagt blodsocker madjligen orsakat av en

defekt reglering av B-cellens aktivitet i enzymet glukokinas (14).

Mer langdragen hyperinsulinism ses vid diffus eller fokal B-cellshyperplasi och vid vissa
syndrom, t.ex. Beckwith-Wiedemanns syndrom, Sotos syndrom, CDG-syndrom

(congenital disorders of glycosylation) (88).

Vid persisterande hyperinsulinism ar den bakomliggande genetiska defekten kand i minst
50% av fallen och DNA-diagnostik kan ibland ge vagledning om barnet har hyperinsulinism
av fokal eller diffus form (89). Bade recessiv och dominant arftlighet finns beskrivet, liksom
sporadisk form. Vissa av dessa mutationer (framfor allt recessiva eller fokala former) kan
orsaka fetal hyperinsulinism vilket medfér makrosomi vid fédseln. Hyperinsulinism medfor
hypoglykemi och minskar samtidigt lipolys (lag niva av fria fettsyror) och

ketonkroppsbildning (laga/omatbara ketoner).

Icke-ketotisk hypoglykemi ses ocksa vid defekter i fettsyraoxidationen eftersom

ketonkroppar inte kan bildas.
Ketotisk hypoglykemi

Ketotisk hypoglykemi ses vid brist pa motreglerande hormoner som tillvaxthormon och
kortisol. Om man aven ser laga varden for tyreoideahormon starks misstanken om
hypofysinsufficiens. Storningar i glukoneogenes och glykogenolys medfér ocksa ketotisk

hypoglykemi (86,90). Samtidig laktatstegring och acidos kan ses vid organiska acidurier.
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Primér provtagning Sekundar provtagning / utredning
Syrabasstatus inkl Na, K, laktat, Hb  S-17-OH-progesteron, dvervag tidigt prowv till

U-ketoner PKU-lab

B-ketoner (bed-side) B-laktat

P/S-kortisol P-B-hydroxysmorsyra

S-insulin P-C-peptid

S-acylkarnitiner, fraktionerade S-GH

U-organiska syror P/S-TSH, -fT4
P/S-ACTH

P/S-ASAT, -ALAT, -ALP, -GT
P-fria fettsyror
P-ammonium-jon
P-aminosyror

S-CDT

Ultraljud buk (binjurebarksbldédning?)
Ultraljud/MRT hjarna (cerebral blédning,
medellinjemissbildningar?)

Ultraljud hjarta (myokardhypertrofi?)
DNA-extraktion (vita blodkroppar, fibroblaster)

P=plasma; S=serum; B=helblod; U=urin
Tabell 6: Utredning vid svar eller persisterande neonatal hypoglykemi

Ta helst prover vid P-glukos <2,6 mmol/L eller vid hypoglykemi med kliniska symptom.

Se vidare i kommentarer angaende provtagning och tolkning av provsvar (se Appendix)

Klinisk undersokning

Vid klinisk undersokning av barnet kan vissa bakomliggande orsaker misstankas:

Makrosomi, LGA; Beckwith-Wiedemanns syndrom (aven makroglossi, omphalocele,
tvargaende 6ronfara, hemihypertrofi), Sotos syndrom (aven makrocephali) och
diabetesfetopati.

Mikropenis eller medellinjedefekt; hypofysinsufficiens, vilket &ven kan ge lever-paverkan

och ikterus i neonatalperioden.

Hepatomegali; sjukdomar i glykogenomsattningen.
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10.2. Farmakologisk behandling

Vid persisterande svar hypoglykemi ar lakemedelsbehandling aktuell (91,92), sarskilt om

normoglykemi inte uppnas med intravenods glukostillférsel (Tabell 5). Behandlingen bér om

mojligt riktas efter mest sannolika diagnos och nedanstaende farmaka anges inte

prioritetsordning. Innan start av lakemedelsbehandling bér endokrinologisk och metabol

utredning (se ovan) vara utford i samrad med specialist i endokrina och metabola

sjukdomar.
Lakemedel Dos Anmarkning
glukagon 0,1-0,2mg/kgi.v., i.m. |Snabb effekt, kan upprepas efter 3 - 4 timmar.

(Glucagon® in;.
vatska 1 mg/ml)

eller s.c. Ge oftast 0,5
eller max 1 mg.

Ger bast effekt da glykogen finns upplagrat,
god effekt talar for hyperinsulinism. Ges ej till
SGA-barn och prematurfédda. Bieffekter:
krakning, diarré, hypokalemi samt 6kad
insulinfrisattning — "rebound-hypoglykemi”. Kan
i enstaka fall ev. ges som kontinuerlig infusion
(91).

hydrokortison
(Solucortef®, inj.
vatska 50 mg/ml)

5-8 mg/kg i.v. som
bolusdos, darefter 1-2
mg/kg var 6:e timme,
detta trappas successivt
ner till underhallsdos.

Ges vid misstanke pa kortisolbrist vid hypofys-
eller binjurebarksinsufficiens. Underhallsdos
beraknas oftast per m?, detta motsvaras
ungefar av 1 mg/kg/dygn delat pa 3(-4) doser.
Se tabell 8.

diazoxid

(Proglycem mixtur
50 mg/ml,
Eudemine inj.vatska
15 mg/ml)

5 - 15 mg/kg/dygn
fordelat pa 3 doser i.v.
eller p.o.

(startdos

10 mg/kg/dygn).

Licenspreparat®. Hammar insulin- och
stimulerar katekolamin-frisattning.
Forstahandsval vid hyperinsulinism. Risk for
vatskeretention, hypotension,
elektrolytrubbning och 6kad harvaxt. Bor
kombineras med diuretikum (klortiazid eller
hydroklortiazid) vid langtidsbehandling.

klortiazid

(Diuril mixtur 50
mg/ml)

7-10 mg/kg/dag delat pa
2 doser.

Licenspreparat. Diuretikum, mer anvant i
litteraturen an hydroklortiazid. Ges tillsammans
med diazoxid, forstarker dess glukoshdjande
effekt. Risk for hyponatremi, hypokalemi.

vatska 50 pug/ml)

kontinerlig infusion i.v.
eller s.c.

hydroklortiazid 1-3 mg/kg/dygn, starta Diuretikum, kan ges tillsammans med diazoxid i

(Esidrex® tablett 25 | med den lagre dosen. stallet for klortiazid, forstarker dess

mg) Ges per os. 1 dos per glukoshdjande effekt. Risk fér hyponatremi,
dag. hypokalemi.

octreotid 5-20 Somatostatinanalog. Hammar

(Sandostatin®, in;. mikrogram/kg/dygn insulinsekretionen, men aven insondring av

GH, ACTH, TSH. Risk for mag-
tarmbiverkningar, gallsten, NEC
(nekrotiserande enterkolit) (96). Dosering med
ledning av P-glukos.

* Kan i regel godkannas inom 1 dag, om inte generell licens finns till avdelningen.

Tabell 7: Farmakologisk behandling av resistent/persisterande hypoglykemi
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Kropps- | Kroppsyta Bolusdos |Stressdos Underhallsdos
vikt 75 mg/m?> |75 mg/m?dygn 10-15 mg/m?/dygn
0,5kg ca 0,06-0,07 m? |5 mg 1,25 mg x 4/dygn | 0,3 mg x 3/dygn
1kg ca 0,1 m? 7,5 mg 1,75 mg x 4/dygn | 0,5 mg x 3/dygn

2 kg ca 0,15 m? 10 mg 2,5 mg x 4/dygn 0,75 mg x 3/dygn
3 kg ca 0,2 m? 15 mg 3,5 mg x 4/dygn 1 mg x 3/dygn

4 kg ca 0,25 m? 18 mg 4,5 mg x 4/dygn 1,25 mg x 3/dygn
5 kg 0,28 m? 20 mg 5 mg x 4/dygn 1,3 mg x 3/dygn

Tabell 8: Tabell som stdd for stressdos och underhallsdos hydrokortison baserat pa
kroppsyta.

Bérja med bolusdos hydrokortison, se ovanstaende tabell fér dos i mg/kg. Om
kvarstaende stressituation ges fortsatt "stressdos” annars successiv évergang snarast
mdjligt till fysiologisk underhéllsdos. Diskutera fortsatt behandling med barnendokrinolog
(97-100).

11. Uppfodljning
Barn som haft:
® |angdragen hypoglykemi med upprepade hypoglykemiepisoder (mer an tre dagar)
(8,22,93)

® Svar hypoglykemi med CNS-paverkan i form av kramper, nedsatt medvetenhet eller

cirkulationsstillestand (94)
® Hypoglykemirelaterade férandringar i hjarnan vid magnetkameraundersdkning (94)
rekommenderas uppféljning enligt det nationella uppfdljningsprogrammet (95).

Barn med endokrin eller metabol rubbning som orsak till hypoglykemin eller som statt pa

farmakologisk behandling skall aven foljas av barnendokrinolog.

evidensgrad mattlig
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12. ICD 10 diagnoser

P70.4A  Hypoglykemi (blodglukos < 2,2 mmol/L), transitorisk, 0-6 tim efter fodelsen
P70.4B  Hypoglykemi (blodglukos < 2,2 mmol/L), transitorisk, > 6 tim efter fodelsen
P70.4 Annan hypoglykemi hos nyfédd

P70.0 Barn till moder med graviditetsdiabetes

P70.1 Barn till diabetisk moder (ej graviditetsdiabetes)

P70.3 latrogen hypoglykemi hos nyfédd

13. Forkortningar

AGA - Appropriate for gestational age (normal fodelsevikt for gestationsaldern)

CGMS - Continuous glucose monitoring system (kontinuerlig glukos monitorering)

DM - Diabetes mellitus

GDM - Gestational diabetes mellitus (graviditetsdiabetes)

GA - Gestationsalder

IUGR - Intrauterine growth retardation (Intrauterin tillvaxthamning)

LGA - Large for gestational age (for tung i forhallande till graviditetslangden,
vikt>+2SD)

POC - Point of care (patient nara analys)

SDS - Standard deviation score (Standardavvikelse fran medelvardet)

SGA - Small for gestational age (for 1att i forhallande till graviditetslangden,
vikt < -2SD)
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15. APPENDIX
15.1. Kommentarer angaende provtagning och tolkning av provsvar

Primar provtagning

e Syrabasstatus. Hypoxi? Acidos?

e P/S-Na, -K. Vid binjurebarksinsufficiens ses lagt Na och hogt K, hypofysinsufficiens
brukar inte ge lagt Na.

e B-laktat. Patologiska varden ofta upp mot 4-6 mmol/L eller hdgre. Om mycket hogt
varde bor detta bekraftas med ytterligare ett prov som skickas till ackrediterat
laboratorium. Laktat kan sannolikt anvandas som alternativ energikalla vid hypoglykemi
— mattliga nivaer. Héga varden ses vid organiska acidurier, mitokondriepatier, defekt
glykogenolys eller glukoneogenes. Asfyxi och cirkulationssvikt kan ge ospecifik 6kning

av laktatnivaer.

e B-Hb. Polycytemi? Glukoskoncentrationen ar lagre inuti roda blodkroppar, se under

matmetoder och provtagningsteknik

o U-ketoner (OBS! stickan pavisar ej f-hydroxysmaorsyra utan enbart dess metabolit
acetoacetat). Visar om barnet kan bilda ketonkroppar som alternativt substrat vid
samtidig hypoglykemi. Laga eller omatbara varden ses vid hyperinsulinism och fettsyre-

oxidationsdefekter. Speglar ett langre tidsintervall an B-ketoner.

e B-ketoner (B-hydroxysmdrsyra). Kan matas med patientnara metod. Laga eller
omatbara varden ses vid hyperinsulinism, fettsyreoxidationsdefekter och karnitinbrist.

Jamfor alltid med svar fran ackrediterat laboratorium och U-ketoner.

e P/S-kortisol (ingen dygnsrytm neonatalt, ofta behdvs flera varden over ett dygn). Ett
varde pa < 100 nmol/L vid hypoglykemi indikerar kortisolbrist (ingen absolut grans

finns) orsakad av antingen binjurebarksvikt eller hypofysinsufficiens.

e S-insulin. P-glukos tas samtidigt. En matbar insulinkoncentration > 1-2 mIE/L i

samband med hypoglykemi-episod ar patologisk — talar for hyperinsulinism.
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e *Fraktionerade S-acylkarnitiner. Tas vid misstanke pa rubbningar i fettsyreoxidationen.
Pavisar ansamling av icke vattenldsliga metaboliter, vilka inte utséndras i urin och

darmed inte pavisas i U-organiska syror.

e *U-organiska syror. Pavisar organiska acidurier med defekt nedbrytning av grenade
aminosyror — behover inte tas i samband med hypoglykemi men garna forsta

urinportionen efter hypoglykemi.
Sekundar provtagning/utredning

e P/S-17-OH-progesteron. Kan tas som tidigt PKU-prov (innan 48 tim) om stark
misstanke finns pa binjurebarkssvikt orsakat av kongenital adrenal hyperplasi (CAH).
Ange da pa PKU-remissen att det ror sig om ett tidigt prov. Vanligt PKU-prov efter 48

tim skall anda tas. Provsvar tolkas i samrad med PKU-Ilab.

e *P-B-hydroxysmoérsyra. Inget fast referensvarde, relateras till fédointag, ange detta pa
remiss — ta fore maltid. Kan anvandas i kvot med fria fettsyror. Laga varden ses vid

hyperinsulinism och fettsyreoxidationsdefekter

e P/S-C-peptid. P-glukos tas samtidigt. Kan vara ett battre matt pa insulinproduktionen
an S-insulin som har en pulsatil frisattning. Matbara nivaer vid hypoglykemi ses vid

hyperinsulinism.

e S-GH. Ett varde pa < 3pg/L vid hypoglykemi kan indikera hypofysinsufficiens. Pulsatil
frisattning.

o P/S-fritt T4 och P/S-TSH. Hos nyfédda barn ligger normalt fT4 nara eller strax 6ver den
Ovre referensnivan. Varden vid nedre normalintervallet for fT4 samtidigt som TSH som
ar lagt eller inom normalomradet tyder pa central hypotyreos och kan vara del i en
hypofysinsufficiens. Obs! Tillférsel av heparin eller biotin kan stéra analyserna av bade
TSH och fT4 i vissa metoder.

e P-ACTH tas om mojligt innan hydrokortison ges for att skilja mellan primar binjuresvikt

och hypofysinsufficiens.

e P/S-ASAT, -ALAT, -ALP, -GT. Leverpaverkan kan bl.a. ses vid hypofysinsufficiens,

galaktosemi och glykogenoser.

e *P-fria fettsyror (FFA). Inget fast referensvarde, relateras till fddointag, ange detta pa

remiss — ska tas fore maltid. Hoga varden ses vid fasta, fettoxidationsrubbningar och
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defekter i ketogenes. Laga varden ses vid hyperinsulinism.

e P-ammonium-jon. Ospecifik 6kning upp till 100-150 umol/L kan ses forsta

levnadsveckan, darefter ska vardet ligga <50 umol/L. Hogre varden tyder pa

ureacykeldefekter eller en organisk aciduri.

e P-aminosyror. Kan pavisa organiska acidurier — behdver inte tas i samband med
hypoglykemi.
e S-CDT (carbohydrate deficient transferrin). Markor for CDG-syndrom som kan ge

hypoglykemi som initialt symptom. Viss risk for falsk positivitet, om positivt prov bor

man ta om det vid 1 manads alder.

e Ultraljud buk. Binjurebarksbldédning kan medféra kortisolbrist. Vid lagt kortisol ar ACTH
forhojt.
e Ultraljud hjdrna. hjarnblédning, missbildningar i medellinjen? Om misstanke finns pa

medellinjesdefekt ga vidare med MRT hjarna.

e Ultraljud hjérta vid misstanke om hyperinsulinism, hogt vatskebehov kan medféra

kammar- eller septumhypertrofi.

¢ Remiss genetiska kliniken for DNA-framstallning fran vita blodkroppar eller
fibroblastodling. Vid hyperinsulinism kan DNA-diagnostik ge information om fokal eller
generell form ar mest sannolik. DNA-diagnostik tillsammans med kliniska fynd kan

diagnostisera Beckwith-Wiedemanns respektive Sotos syndrom.

* Dessa prover analyseras pa metabol-laboratorium i Géteborg eller Stockholm. Ring

innan provet skickas for snabbare svar.
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