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Cykliska (periodiska) krakningar hos barn och ungdomar

INLEDNING

Syftet med dessa riktlinjer ar att tillhandahalla tydliga rad for utredning och behandling av
cykliska krakningar, grundade pa svenska erfarenheter och internationella evidens- och
erfarenhetsbaserade rekommendationer. Vardprogrammet skapades 2021 och det har sedan
dess fortlopande revideras i takt med nya ron, erfarenheter och inkomna synpunkter.

For att forankra riktlinjen inom den breda pediatriken har vardprogrammet gatt pa remiss till
Svensk Neuropediatrisk Forening (féretradd av Annika Danielsson, Sachsska) och till Svensk
Forening for Pediatrisk Endokrinologi (foretradd av David Olsson, ALB) samt till
Barnlakemedelsgruppen, Karolinska (foretradd av Ranaa Akkawi El Edelbi).

Inkom gdrna med fragor eller synpunkter och forslag till forbattringar till korresponderande
forfattare Christofer Ang (christofer.ang@regionstockholm.se).

BAKGRUND

Cykliska krakningar (CVS) ar en sjukdom som kannetecknas av aterkommande episoder av
intensiva krakningar med mellanliggande perioder av normal halsa. Krakningsepisoderna
foregas ofta av illamaende och atféljs ofta av buksmarta. Sjukdomen drabbar framfor allt barn
och ungdomar (2—18 ar) och uppskattningsvis 1 pa 200 barn besvaras av sjukdomen under sin
uppvaxt (1). Medianaldern for insjuknande har uppskattats till runt 6 ars alder och det tar i
genomsnitt ett par ar for patienterna att fa sin diagnos (2). Sjukdomen kan vara av mycket
varierande svarighetsgrad. De flesta barn med CVS har relativt milda och kortvariga symptom
som i liten grad begransar livskvalitet och livsforing. Men for de svarast drabbade barnen och
ungdomarna kraver sjukdomen upprepade sjukhusinlaggningar och medfoér kraftigt férsamrad
livskvalitet. Prognosen ar god da de flesta barn-ungdomar med tiden vaxer ifran sjukdomen
och endast fa patienter kommer att tyngas av cykliska krdkningar i vuxen alder (3, 4).

Vid CVS upptrader krdakningarna oftast enligt ett for den drabbade individen karakteristiskt
symptommonster. For majoriteten av patienterna upptrader symptomen pa natten eller tidiga
morgonen och varar i timmar till dagar (5). Intervallen mellan episoderna varierar mellan ett
par veckor upp till ett ar (6). Hos de flesta patienter féregas krakningarna av en prodromalfas
med illamaende, buksmarta, blekhet, svettningar och trotthet som vanligtvis varar i nagra
timmar (7, 8). Efter krdkningsepisoderna kan ljud- och ljuskanslighet, huvudvark och yrsel
forekomma under nagra timmar — till dagar (9).

Patofysiologin bakom tillstandet ar ofullstandigt undersokt men tros kunna forklaras av en
obalans i hjarnstammen och de hypothalama karnor som reglerar illamaende och krakningar.
Det finns ett starkt samband mellan CVS och migran (10, 11). CVS verkar vara en
migranliknande sjukdom i flera avseenden; arftlighet for migran predisponerar foér sjukdomen,
ofta utloses krdkningsepisoderna av liknande triggers som vid migran och fér manga patienter
overgar CVS med tiden i migran (11). Behandlingen av CVS liknar till viss del ocksa
migranbehandling och omfattar bade forebyggande och symptomlindrande behandling och i
de flesta fall kan dessa strategier ensamma eller tillsammans gora patienterna helt besvarsfria

(5).
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UTREDNING

Diagnostiska kriterier

Kriterier enligt ROME IV (12, 13):
e Tva eller fler episoder av intensivt illamaende och krakningar under nagra timmar upp
till nagra dagar under de senaste sex manaderna.
® Symptom som ar karakteristiska for varje drabbad individ.
e Patienten ar helt aterstalld mellan episoderna och episoderna ar separerade med
nagra veckor till manaders mellanrum.

® Ingen annan orsak kan misstankas - efter rimlig medicinsk utredning.

Anamnes

Utlésande faktorer? Tidigare episoder? Tidigare behandling? Ar episoderna karakteristiska for
individen? Intervall senaste manaderna-aret? Hereditet for migran/cykliska krakningar?
Prodromala symptom? Hereditet for porfyri eller metabol sjukdom? Genomgangen
bukoperation? Hur lange brukar episoden halla i? Symptomprogress?

Status
Allmantillstand? Bukstatus? Dehydreringsgrad? Neurologiska symptom?

Basal provtagning och radiologi

For patienter med milda till mattliga symptom under begransade perioder (las: som inte
kréiver intravenés vétskebehandling) och som inte uppvisar varningssymtom (se nedan)
foreslas en poliklinisk basutredning:

® CRP, Blodstatus, ALAT, GT, Kreatinin och Pankreasamylas.

e Polikliniskt ultraljud av urin- och gallvagar (njurstenssjukdom? hydronefros?,
gallstenssjukdom?).

Hos spadbarn-smabarn med milda till mattliga symptom bor dven poliklinisk utredning med
Ovre passagerontgen (malrotation?) 6vervagas frikostigt.

Vidare utredning
Patienter med svarare symptom (las: som kraver intravends vatskebehandling) bor dven
utredas pa akuten under pagaende anfall med:

® Blodgas (inklusive Na, K, Cl, glukos)

e Bukoversikt (tarmhinder?)

o Vid osdkra fynd bor vidare undersdkning med tunntarmspassageréntgen
Overvagas

e Ultraljud urin- och gallvagar (intermittent hydronefros eller gallstensjukdom?)
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e Utredningen bor, vid férekomst av varningssymptom, drivas vidare med:

Varningssymtom Differentialdiagnoser | Vidare utredning

Episod féregds av infektion, fasta eller | Metabol sjukdom Glukos, ketoner, laktat,

madltid med hégt proteininnehdll. ammoniak, P-/S-aminosyror, P-
acylkarnitiner, U-ketoner, U-

Hypoglykemi organiska syror.

Observera att proverna skall tas
innan intravends glukostillférsel
pdbérjas.

Notera att frénvaro av
hypoglykemier inte utesluter
underliggande metabol
sjukdom. Vid

exempelvis ureacykeldefekter
som orsakar hyperammonemi
ses vanligen inte ldga
blodsockernivder.

Neurologiska symptom, t.ex. pdverkad | CNS-sjukdom Neurologisk utredning: Overvég
medvetandegrad, avvikande EEG (epilepsi?), CT/MR hjérna
égonrérelser, huvudvdrk, nedsatt (intrakraniell process?,
muskelkraft och/eller ataxi intermittent forhojt

intrakraniellt tryck?)
Feber Recidiverande otiter Otoskopi

Periodiska febersyndom Immunologisk utredning

Hyponatremi/hyperkalemi Binjurebarkssvikt Morgonkortisol
Episod féregas av likemedelsintag, Akut porfyri Porfyriutredning

hereditet for porfyri, hematuri.

Progressiv férsémring; tdtare och Overvég annan kronisk Vidare utredning i samrad med
svarare anfall eller 6vergdng till sjukdom. barngastroenterolog och
kontinuerliga besvar. barnneurolog.
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BEHANDLING

Kan delas upp i akutbehandling (egenvard och slutenvard) och férebyggande behandling. (1,
5).

Akut
Behandlingsprinciperna ar avbrytande och stodjande behandling: Minska yttre stimuli (morkt
och tyst) ge vatska/elektrolyter/energi och lakemedel mot illamaende och buksmartor.

Egenvard

Behandling ska helst paborjas sa snart symptom pa cykliskt anfall upptrader. Patienter bor
utrustas med utskrivna behandlingsordinationer for egenbehandling med paracetamol och
ondansetron, och vid behov dven instruktioner att ha med vid behov av akutbesék under
resor.

e Paracetamol (2 man-18 ar), laddningsdos 30-40 mg/kg, darefter 25 mg/kg x 4, max 100
mg/kg/d, max 4 g/d.

e Ondansetron (Zofran oral 16sning 0,8 mg/mL, 6 man - 18 ar): 8-15 kg ge 2 mg (2,5 mL),
16-30 kg ge 4 mg (5 mL), 6ver 30 kg ge 8 mg (10 mL). Vid behov kan dosen upprepas 3
ganger/dygn, maxdos 16 mg/dygn.

Forsok till avbrytande behandling med intranasal sumatriptan kan testas hos barn dldre an
12 ar som kanner prodromalsymptom.

Slutenvard

Vid sjukhuskravande krakningsepisod bor behandling med intravends tillforsel av 10 %
glukoslosning (se nedan) och hogdos ondansetron intravendst ges for alla aldrar. Vid
otillracklig effekt mot krakningarna bor tillagg av sedering med klonidin prévas. Vid buksmarta
bor behandling med intravendst paracetamol ges i forsta hand. Vid otillracklig analgetisk
effekt forordas tilldgg av i forsta hand klonidin och i andra hand (mycket sallsynta fall) morfin.

Sa snart krakningarna boérjar minska bor 6vergang fran intravends till per oral behandling
Overvagas. Efter genomgangen episod aterhamtar barn sig oftast pa nagra timmar och kan ata
fulla mal.

Vitska, elektrolyter och nutrition

® 10 % glukos med 140 mmol Na och 20 mmol K per liter i takt motsvarande 1,5 ganger
normalt underhallsbehov (enligt Holliday-Segar)

Om inget energiintag per os pa 3-5 dagar, start av perifer parenteral nutrition med
energiinnehall ovanfor den katabola troskeln (dldersberonde men oftast 50-70

kcal/kg/dag).

lllamdende
® Ondansetron, 0,2-0,4 mg/kg/dos intravends inj/inf var 4-6:e timme (2-18 ar), maxdos
16 mg/dos.

Sedering och dngestlindring
e Klonidin, 1-3 mikrogram/kg/dos i.v. var 4-8:e timme, maxdos 150 mikrogram/dos.
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Sederande behandlingsforsék med lokalt beprovade antihistaminer (typ prometazin) och
bensodiazepiner (typ diazepam, midazolam) i tillagg till klonidin kan dock 6vervagas i svara
fall i samrad med barnneurolog och/eller barnanestesiolog. | Nordamerika finna
erfarenhet av lorazepam och difenhydramin men erfarenhet av dessa preparat ar
begransad i Sverige.

Smdrtlindrande

® Paracetamol, 15-20 mg/kg intravends infusion var 4-6:e timme, maxdos 100
mg/kg/dygn, maxdos 4 g/dygn.

e Klonidin, dosering enligt ovan.

® Morfin, 0,1-0,2 mg/kg/dos intravends injektion, var 4-6:e timme.

Epigastriell smdérta och refluxsymptom

® Esomeprazol 0,5 mg/kg/dos intravends inj/inf var 12:e timme.

Forebyggande behandling

Mycket liknande som vid migran dar rekommendationen &r att undvika/uppmarksamma
koppling av cykliska krakningsepisoder till potentiellt utldsande faktorer som kraftig
kdanslomassig spanning, energibrist (fasta, infektion), somnbrist, fodoamnen (t.ex. choklad,
ost), menstruation och dksjuka.

Forebyggande lakemedelsbehandling kan rekommenderas om: CVS-episoder uppstar oftare
an varje till varannan manad, ar sa svara att de kraver inneliggande vard eller medfor hog
skolfranvaro samt inte svarar prompt pa akut behandling (se ovan). Alla
behandlingsrekommendationer, bade akuta och férebyggande, bygger framst pa beprévad
erfarenhet da evidens fran kontrollerade studier narmast helt saknas.

Behandling med uppnadd maldos bor paga 6ver tid som ar langre én 2 episoder innan
utvdrdering av behandlingseffekt och 6vervagande av byte till andra linjens behandling boér
overvagas.

Forsta linjens forebyggande behandling
Barn under 5 ar (5, 14)

e Cyproheptadin, 0,25-0,5 mg/kg/dag per oralt uppdelad pa x 2-3. Maximal dygnsdos
12mg. Periactin® kan i Sverige forskrivas pa licens som off-label lakemedel.
Biverkningar: 6kad matlust, viktuppgang och trétthet. Kan fungera battre att ge som
enkeldos till kvallen for att undvika trotthet pa dagtid.

Barn 6ver 5 ar (5, 15)
® Tricycliska antidepressiva; Amitriptylin, startdos 0,25-0,5 mg/kg/dag och trappas upp
med 5-10 mg per vecka till 1-1,5 mg/kg/dag (ibland behdvs 2 mg/kg/dag). Ges i en dos

till natten. Biverkningar: Forlangd QT-tid, speciellt i kombination med Ondansetron.
EKG bor tas innan start och efter uppnadd maldosering (QTc ska hallas under 460 ms).
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Andra linjens forebyggande behandling
® Beta-blockad; propranolol, 1 mg/kg/dag, forordas som andra linjens behandling for
alla aldrar. Propranololdosen trappas upp till effekt enligt rekommendationer i FASS.

Alternativa forebyggande behandlingar har prévats men saknar bra evidens, inkluderar bl.a. L-
carnitin 1 g x 2 och coenzyme Q10 200 mg x 2 (1).

UPPFOLINING

Uppfdljning bor ske hos barnlakare med sarskilt intresse for patientgruppen (oftast
barngastroenterolog eller barnneurolog) avseende férebyggande behandling. Viktigt att
utrusta patienten med skriftliga rekommendationer pa fungerande behandling, for att kunna
uppvisa pa akutmottagning vid behov.

ICD-kod
R11.9 (i senaste internationella uppdateringen av ICD-10, R11.15)
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