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1 Prosedyrens formal

Prosedyrens formal er a kvalitetssikre behandling av barn fgdt med Hyperinsulinisme (HI).
Kliniske hovedutfordringer er a@ unnga akutt, symptomatisk hypoglykemi, tilstrebe
normoglykemi, samt sikre normal vekst og psykomotorisk utvikling

2 Pasienter prosedyren gjelder for
Prosedyren gjelder for barn hvor det er mistanke om Hl eller som har fatt diagnosen
bekreftet.

Medfgdt hyperinsulinisme er en sjelden, arvelig tilstand som kan f@re til faretruende lavt
blodsukker hos barn. 1-2 barn fgdes arlig i Norge med denne tilstanden. Sykdommen kan pa
mange mater ses pa som den «motsatte» tilstanden til diabetes. | stedet for mangel pa
insulin foreligger det en overproduksjon. HI (monogen type) skyldes mutasjoner i gener som
regulerer insulinproduksjonen i beta-cellene i bukspyttkjertelen. Hvis det skilles ut mer
insulin enn kroppen trenger, kan blodsukkeret bli sa lavt at barnet far anfall, med risiko for
hjerneskade og i verste fall dgd.

Ser man bort fra hypoglykemi forbundet med behandlingen av diabetes, er hyperinsulinisme
viktigste arsak til hypoglykemi hos barn. HI debuterer vanligvis i Igpet av de fgrste dagene
etter fgdsel hos fullbarne eller for tidlig fédte. Barna med HI kan ha hgy fgdselsvekt i forhold
til alder.

Klassifikasjon
Det er tre hovedtyper
1. Monogene former — relatert til defekt i enkeltgener:
Deles inn i fokal og diffus form. Mange barn med fokal Hl kan behandles med kirurgi
nar de blir litt eldre, men ikke alle. Omradet med syke betaceller fjernes kirurgisk.
Barn med diffus form kan i utgangspunktet ikke opereres og vil trenge et
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behandlingsopplegg som innebzerer en kombinasjon av medikamentell og dietetisk
tilneerming.

2. Syndromal former - hvor HI kan vaere del av et syndrom.

3. Temporare former- Hl ved perinatalt stress er en forbigdende type som gar i regress,
vanligvis i Igpet av 1-2 uker etter fgdsel, (i sjeldne tilfeller opptil 3-6 maneder).

Ny artikkel fra 2023 som gir en god oppsummering; definisjon, typer og behandling -
Medfgdt hyperinsulinisme | Tidsskrift for Den norske legeforening (tidsskriftet.no)
Og metodebok leger:

Medf@dd hyperinsulinisme - seksjon for nyfgdte Barne- og ungdomsklinikken

3 Helsepersonell fagprosedyren gjelder for
Sykepleiere og spesial sykepleiere

4 Ansvar
Sykepleier har ansvar for a fglge opp plan for behandling og foreldreinvolvering.

5 Overvaking og behandling

Ved mistanke om HI hos barnet gar utredning og behandling ofte parallelt. | starten vil
behandlingen veaere lik uansett form. Malet er a stabilisere blodsukkeret. Forlgp er veldig
ulikt fra pasient til pasient og krever individuell behandling. Tverrfaglig samarbeid er viktig.
Diagnosen krever tett og ofte livslang oppfglging av pasient og foreldre. Foreldre ma tidlig
involveres i barnets behandling.

Behandlingsmal:

Malet er at de fleste blodsukker bgr ligge over 2,5 mmol/I (I fglge HI- prosedyre for leger).
Lege ordinerer skriftlig gnsket blodsukker- niva og tiltak ved hgyt/lavt blodsukker.
Dokumenteres pa vaeskeskjema.

Aktuelle tiltak ved avvik fra gnsket blodsukker mal (legeordinasjon):

- Q@ke/redusere Glukose iv

- @ke/redusere Glucagon iv (mobiliserer leverglykogen)

- @ke/redusere hastigheten pa kontinuerlig gastrisk ernaering

- @ke/redusere tilsetningen i melken som Resource energi eller Fantomalt
- Sandostatin SC. Pa pumpe — justere dose? (Hemmer insulinsekresjon)

- Male blodsukker hyppigere

Viktig! Om tiltak ikke fgrer til gnsket behandlingsmal kontakt vakthavende lege
Ernzering:

Behandlingen er sammensatt og kan veere komplisert. Pasienten er avhengig av riktig
mengde karbohydrater for a holde blodsukker pa et gnsket niva. De fleste barn far
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kontinuerlig gastrisk hele eller deler av dggnet. Det er derfor variabelt hvor mye de vil spise
selv. Detaljert spiseplan er ngdvendig. Dokumenter pa vaeskeskjema og behandlingsplan.

Oppstart av aktuelle medikamenter:
Se legeprosedyre: Medfgdd hyperinsulinisme - seksjon for nyfgdte Barne- og
ungdomsklinikken

Generell overvaking av barnet:

Tilkoplet skop, ved behov

Daglig vekt

Daglig vaeskeregnskap (veie bleier)

Dokumentasjon av blodsukker malinger pa eget skjema Hyperinsulinisme - skiema for
overvaking og behandling

Obs pa symptomer pa hypoglykemi, eks. svetting, skjelving, blekhet, hjertebank,
kvalme, endret oppfarsel, gkt matlyst eller sult, endret bevissthetsniva

Obs infeksjon, aktivitetsniva, stress, smerter, kroppstemperatur,
elektrolyttforstyrrelser, gjentatt gulping - da det kan pavirke blodsukkeret

Ved amming — maltidsveiing

Opplaering av utstyr til foreldre:

Kontinuerlig glucoseovervdkingssystem - | starten blir blodsukker niva hyppig
overvaket via vanlig prgvetaking av sykepleier /lab. Deretter oppstart kontinuerlig
blodsukkermaling - Dia poliklinikk gir opplaering av foreldre, se brukerveiledning
Dexcom G6

Insulin pumpe - blir brukt til 3 gi Sandostatin subcutant — Dia poliklinikk gir opplaering
av foreldre, Insulinpumpe Medtronic MiniMed 640G til Sandostatin

Pasientnaert blodsukker-apparat - til hjemmebruk. Finnes ulike typer, viktig at
foresatt velger et apparat som er ngyaktig ogsa ved lave blodsukker.
Ernaeringspumpe — nyfgdt star for oppleering, se Ernzeringspumpe, Alaris enteral
sprgytepumpe - lang

Ernzeringspumpe for stgrre barn, se Bruksanvisning ernaeringspumpe Nutricia Flocare
Infinity

Sonde - Foreldre ma kunne legge ned og sjekke sonde — nyf@dt star for opplaering

Viktig!

Poliklinikk gnsker a bli kontaktet sa fort pasienten er meldt, slik at de kan sette av tid
til pasienten. Obs at utstyr har lang leveringstid, 1-2 uker. Lege ma bestille tidlig.
Leveres fra seksjon for behandlingshjelpemidler

Andre aktuelle samarbeidspartnere:

Fysioterapeut

Endokrinolog

Klinisk ernzeringsfysiolog

Sosionom

Konsultasjonsteam

Genetisk veiledning

PLO — Melde pasienten til pleie og omsorg i hjemkommune.
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- Seksjon for behandlingshjelpemidler. Utstyr ma bestilles fra barnets hjemkommune
av lege i god tid fgr utreise.

- Helsestasjon

- Avansert Hiemme Sykehus

- Fastlege

6 Referanser
Interne referanser

1.7.5.1.1.3-15 Dexcom G6

1.7.5.1.1.3-16 Bruksanvisning Dexcom G6

1.7.5.1.1.3-17 Bruksanvisning oppstart Dexcom G6

1.7.5.1.9.1-06 Bruksanvisning ernaeringspumpe Nutricia Flocare Infinity

5.3.6.2.10.1.7-07 Medfgdd hyperinsulinisme - seksjon for nyfgdte Barne- og
ungdomsklinikken

5.3.10-12 Hyperinsulinisme - skijema for overvaking og behandling

5.6.3.1-24 Ernzeringspumpe, Alaris enteral sprgytepumpe - lang

5.6.3.1-34 Insulinpumpe Medtronic MiniMed 640G til Sandostatin

Eksterne informasjonsside fra Helse Bergen/BUK som har landsfunksjon for behandling av
hyperinsulinisme; Medfgdt hyperinsulinisme - Helse Bergen (helse-bergen.no)

Eksterne referanser

7 Vedlegg

8 Endringer siden forrige versjon
Fgrste versjon av prosedyren
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